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l H 1 S T O R 1 A

inquietud clínica po.r la Distro.fia Muscular, se inicia en

l' con las observaciones de Aran e) en 1850, quien llamó
mera vez la atención so.bre las debilidades musculares,
I!)descrito el proceso como" atrophie musculaire pro.gre-

,

eriormente va,rios auto.res se interesan por la entidad, sin
, co.nfunden las distro.fias musculares co.n pro.cesos neuro-
nlo.s cuales la debilidad muscular es secundaria a la, lesión
:1ulas nerviosas mo.toras. Así Duchenne (2) en 1855, des-
..los niños una forma simple de atrofia muscular, que con-

'ún co.mo una forma de atro.fi,a medula,r pro.gresiva. En
.mismo autor, publica sus o.bservaciones sobre lo. que él
araplejía hipertrófica de la infancia", que no es más que

'fia pseudohipertrófica que ho.y lleva su nombre.

¡nheim y Eulenberg (3) en 1866 practican lanecro.psia en
nte con" parálisis hipertrófica", y hacen énfasis en la

-
de patología en el sistema nervioso. central, lo mismo que
la presencia de tejido adiposo en el músculo degenerado..

';,er (4) en 1865 había tenido la o.portunidad de co.rro.borar
lazgos en el músculo, a través de un pro.cedimiento muy

"
en aquella época, la bio.psia muscular.

ego.Leyden (5) y Gowers (6) 1879 llaman la; atención sobre
,tud existente entre las diferentes formas clínicas de "atro-
nla,r", lo. mismo que la positiva incidencia familiar en lo.s

tipos clínicos.

. co.t,Landouzy y Dejerinne U) se o.cupan tambi'én de las

Inusculares. Sin embargo., no es sino. Wilhem Erb (8) en
.rien define claramente la entidad, 'como. una enfermedad

iva primaria del músculo, y reúne sus diversas formas
.ajo. la denominación común de Distro.fi.a Mus:cular Pro.-

-19-
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A.-DEFINICION CLASIFICACION tidades de grasa en hombros, pantorrillas y otros grupos muscu-
,s, lo que les confiere la apariencia de una falsa hipertrofia.
, o en los otros tipos clíniccos de Distrofia Muscular, hay en la
.'trofi.ainfantil, un patrón de afectación muscular bastante bien

"
ido (l3). El comienzo de la debilidad es en la cintura pelviana

. ' ifestándose clínicamente por la clásica marcha de pato y lor-

:lS acentuada. Más tarde con el progreso de la enfermedad, hay
tcultad para levantarse de la posición acostada a la de pie, lo
, realizan" trepando sobre sus propios miembros. ", Al final, se

ffi'aliza a todos los grupos m)lsculares, cintura escapular y
sculos de la respiración. Dentro de los 10 años siguÜmtes al
.io 'de la enfermedad, los pacientes están incapacitados de cami-

"
al agregarse al cuadro, deformidades óseas y contracturas

scillares. Milhorat (l4) en el estudio de la patogénesis de estas
tracturas asegura la existencia de anormalidades en el sistema
ilante de la vitamina E a nivel de la célula muscular.

..Con la reducción de la capacidad vital, las infeceionesrespi-
orias son frecuentes, y la ~uerte sobreviene generalmente en la
,nda década de la vida. Una variedad de esta forma clínica

,denominada Distrofia Atrófica de Leyden y Moebius qJle difiere
ilJ.anterior en la ausen9ia de hipertrofia y su curso clínico más

'o.
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La Distrofia Muscular Progresiva es una entidad patológi
de origen desconocido (9). Ha sido definida como una afecció,
primaria de la musculatura estriada en la que se presenta debilid
y atrofia progresivas como consecuencia de cambios degenerativ

a nivel muscular. Carácter diferencial en esta miopatía es 1
ausencia de lesión alguna a nivel del sistema nervioso central (Bj

La enfermedad se presenta principalmente en niños, es alt
mente invalidante, heredofamiliar, y regida por las leyes de
herencia de Mendel, (lO). Las diversas formas clínicas que
presentan son modalidades especiales de inicio de la enfermeda
sin embargo, la clasificación en los diferentes tipos clínicos no tieJ]
exclusivamente interés académico. Walton y Nattrass (11) en 19

consideran que los distintos tipos clínicos de distrofia muscular s
muy diferentes en cuanto a pronóstico y herencia se refiere.

Hay gran controversia en cuanto a la clasificación de la di
trofia muscular. A pesar de ello, se han descrito pm lo menos
tipos clínicamente bien definidos. Estos tipos se designan de acue!
do con los grupos musculares afectados, su apariencia, la edad.
inicio o bien por alteraciones en la reactividad y tono muscular

Formas Clínicas Definidas (9)

l.-Forma Pseudohipertrófica (Infantil, de Duchenne).

2.-Forma Facioescápulohumeral (Landouzy y Dejerinne).

3.-Forma Escápulo Humeral (Juvenil, de Erb).

4.-Forma Distrofia Miotónica (Distrofia Distal).

5.-Forma Distrofia Oftamopléjica.

2.-Forma Facioescápulohumeral (Landouzy y Dejerinne).-
forma clínica de Distrofia Muscular es de ,curso siempre lento,

ivamente moderado. Se hereda como una característica domi-
e sin estar ligada al sexo; y aunque la edad de su inicio es

able, Ocurre casi siempre entre los 10 y 18 años de edad.

En rouchos casos la debilidad fascial puede ser el primer sín-
a, con dificultad para ocluir los labios ("boca de tapir"), o bien
luciendo la clásica facies miopática. Po'steriormente la lesión

músculos deltoides, trapecio y del cinturón pectoral, provocan
bilidad de la escápula y dificultad en los movimientos de

cción y flexión del hombro. Los i~pedimentos graves son

'Y las contracturas poco frecuentes; pueden incluso llevar su

b~tante normal.
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l ,-Forma Pseudohipertrófica (Infantil, de D'U¿chenne).-E

forma clínica es la que se presenta con mayor frecuencia, y en
que se reportan las fo,rmas más gra.ves y generalizadas. La ed

de su inicio fluctúa entre los 2 y 10 años.

Stephens y Tyler (12) han demostrado que este tipo de di

trofia se transmite como carácter recesivo liga.do al sexo, y de e
manera todos lOoscasos de distrofia infantil se presentan p-rincI

mente en varones. Caracteriza a esta forma el depósito de graIl

-20- -21-



3.-Forma Escápulo Humeral (Juvenil, de Erb) .-Cansidel'
da cama variación ,clínica de la farma descrita anteriormente (°1
este tipa de Distrofia afecta los músculas proximales de las extr
midades superiares sin debilidad facial. No sigue esquema cara
teristica en cuanto a herencia se refiere, y la edad de camienza d
las síntamas es entre 20 y 45 añas.

Sin embarga, la que se ha lagrada conocer es que existe una

'; hereditaria que influye de una manera desconocida en la
'.ración de procesas biaquímicas enzimáticas, en el múscula dis-

ea.
De una manera general, pademas decir que en los pacientes

tróficas existe alteración del metabalisma narmal de la creatina
), (21), (22), (23) Y (46). La síntesis de la creatina a partir de

'na se realiza narmalmente en el hígada del distrófico (34).
,embargo, el múscula distrófica tielle cancentraciones dismi-
:das de creatina (fasfaereatina), glicógena y patasia (35). ,La
.reza en fosfacreatina, asociada can cantidades disminuidas de
~T. F. (*), impiden la hidrólisis normal de la fosfacreatina,
integración al mecanisma de la contracción muscular y t'rans-
, ación final en creatinina y fasfato inorgánico (36). La dismi-

~ión de reserva de glicógena en el múscula le disminuye a éste,
'?apacidad de ~retener creatina (36) .Cama consecuencia, hay
, ,cnta en la excreción urinaria de ,creatina y disminución en la
,inación de creatinina (22) Y (23).

,Hay alteraciones también en las cancentracianes plasmáticas
ftlgunas electralitos (24), (25); (33), (46), ptrateínas (26), (27),

.~
(46), (47), la misma que irregularidades en algunas de las

del cicla de Krebbs (26). Un compuesto química contenienda
tasa y fósfara (Ribos~), se ha reportada específi.camente en la

',a de las pacientes distróficos y se cree procede de la síntesis
Mtuasa de las nucleótidas (29).

¡Los sistemas enzimáticas parecen ser las más afectados, ya que
~iveles de adolasa, fosfoexaisomerasa y las enzimas glicageno-
~s, están siempre elevadas en el suera (30). La transiaminasa

mica axalacética (TGO), enzima principalmente intrace~ular,
.le:va también cama consecuencia de la destrucción del tejida
!\ular (31). Alteraciones metahólicas similares so~ repartadas
tras enfermedades n.o distrlÓrfi!cas,por la que su valor real es

~ivo(32). '

Experimentalmente ha sida posible pravacar "distrafia nutri-
al" en ratas al serIes administradas dietas carentes de Vita-

E (24). Dicha distrofia es reversible al administrarles la Vita-
E en la¡dieta. '

4.-Forrna de Distrofia Miotónica (Distrofia Distal).-Maas
Patersan (5) (1950) en extensa estudia sobre pacientes miatónic

san de la .opinión que las farmas clínicas de miotanía cangénit
paramiatanía y distrafi.a miaÍiÓnica no SOn sino variantes de
misma proceso, al que Waltan y Nattrass (11) (1954) se at.reven

llamar: ",Síndrome miatónica." N.o .obstante existe cantrovers'
a este respecta; Bell (16) Y Thomasen (17) las consideran definir

vamente cama entidades distintas. Caracteriza a la distrofia mi
tónica, el exceso de irritabilidad mecánica del múscula cambinad
can retrasa de la relajación del mismo. Los potenciales electr
miagráfi.cas san característicos.

Se hereda coma carácter somática dominante y su edad di
inicia es alrededar de las 15 a los 80 añas.

Los grupas musculares afectadas son los músculas maseter
esternacleidomastóideos, faciales y las de las partes distales de 1

¡

miembros. Greenfield (8) (1911) describió cama parte canstit

yente del síndrame la asaciadón con cataratas, atrofi,a ganadal
calvicie frantal. Loa enfermedad progresa ininterrumpidamente
la muerte suele presentarse en la edad media de la, vida.

5.-Forma Distrofia Oftamopléjica. - Esta afección de 1,

músculas extrínsecos del ajo presenta antecedentes hereditarias
la mitad de las casüS. Era cansideradacoma afección de 1
núcleas de las nervias oculares, hasta que Fuchs en 1890 eo
por media de biopsia muscular, la clasificó entre las distrofias.

B.-FISIOP ATOLOGIA

El mecanisma íntima afectado en la Distrofia Muscular P
gresiva s~gue siendo un objetivo a alcanzar. ¡Se ha es.pecnla
grandemente sobre su etialogía, pensándose en defieiencias a1i1l1
ticias, defectos en el metabolisma hidrocarbonada, desequilibf
ho,rmanales, etc.

-22- -23-



19ualmente la administración de elevadas dosis de corticoides
(2'4) pr0'voca una enfermedad similar clínicamente a la distr0'fia

humana, que remite al suspender el medicamento.

C.-DIAGNOSTICO

El diagnóstic0' en la Distr0'fia Muscular Pr0'gresiva sigue.
haciénd0'se principalmente en base clínica. 'Sin embarg'O, resulta
a veces difícil diferenciarla de afección de la neurona m0'tora, placa
neur0'muscular, 0' afecci0'nes primarias del múscul0' tales c0'm0' la
polimi0'sitis (9). O0'n esta última enfermedad es a veces imp0's,ible
diferenciarla, si n0' se recurre al examen histológic0' de los músculos
afectad0's ('3). La bi0'psia muscular y la electromi0'grafía s0'n los
exámenes de maY0'r val0'r para el diagnóstic0' en la Distr0'fiaMuscu.
lar, cuand0' el cuadr0' clínic0' está confus0' (13).

L0's hallazgos patológicos en la Distrofia Muscula;r s0'n similares
en t0'das las f0'rmas clínicas, y se caracterizan por pr0'funda dege.
nerac~ón del tejid0' muscular estriad0', que varía en grad0' en lo~'
diferentes músculos y en los distintos perí0'dos de la enferme-
dad (37). El cuadr0' histológi,co demuestra marcada variación ffi1
el tamaño de las fibras, proliferación de 10'18núcleos del sarc0'plasma,
pérdida de la estriación y vacu0'lizadón de las fibras, con infiltra-
ción y reemplazamiento por tejid0' adip0's0'.

En la atr0'fi.a muscular secundaria a pr0'ces0's neurológic0's, las
fibras n0'rmales y an0'rmales tienden a formar grup0's separados y
t0'das las fibras degeneradas están apr0'ximadamente en el mismo
estad0' de atr0'fia y de8integración, dependiend0' de la duración del
pr0'ces0'. En la p0'limi0'sitis el cuadr0' hist0'lógico esencial se limit
á necrosis individual de las fibras, con la típica infiltración celular
del tejid0' intersticial con células m0'n0'nucleares (13) y (37).

Zatuchni y c0'laborad0'res (38), refieren cambi0'S hist0'lógicoS

definid0's en el c0'razón de algun0's enfermos distróficos; dich0's cam"
bi0's c0'nsisten, en degeneración de algunas fibras, pérdida de la
estriación y fibr0'sis subend0'cárdica.

Se han rep0'rtad0' recientemente, d0's casos de Distr0'fia MuscU-
lar en recién nacid0'S con dificultad respirat0'ria, en 10'18cuales e
único hallazg0' anatom0'pat0'lQgico fue: cambi0's típicos de Distr0'fi
Muscular a nivel del diafragma (39).

-24-

. El múscul0' distrófic0' a la expl0'ración eléctrica muestra s0'la-
.;ntéque el estímulo necesari0' para pr0'v0'car c0'ntracción es maY0'r

:e el n0'rmal, sin que exista reacción de degeneración (40) Y (48)..

las enfermedades musculares primarias, distintamente a 10'que

urre en atr0'fias debidas a enfermedades de 10'18nervi0's m0't0'res,
p0'tenciales electromi0'gTáficos de la unidad m0't0'ra se,J.lesint~-

, S0'n p0'1ifásicos y de corta duración. El registro del efect0'

untari0' es c0'mplejo y de alta frecuencia, aunque de baja
J!plitud. En la; polimiositis el registr0' en c0'ntracción v0'luntail'ia

ede ser parecid0', per0' la fibÓlación espontánea es frecuente.

D.-TRATAMIENTO

La infructuosa búsqueda de la causa eti0'lógica en la. Distr0'fia

~scular, ha influído naturalmente en la ineficaz terapéutica far-

c0'lógica utilizada hasta la fecha.

,
,11

Se ha prec0'nizad0' la terapia con adrenalina pil0'carpina (41),

~ursores de la creatina (glicina arginina, f0'sfato de aden0'sina)

.T. F.) (26), amin0'ácid0'S y vitaminas (25), alfa-t0'coferol sin-

ieo (Vitamina E) (11), (13) Y sin embarg0', t0'd0's ell0's sin resul-
. ¡0's positivOs para m0'dificar el curs0' de la enfermedad. La qui-

"a 0' la amida de la pr0'caína, pueden aliviar 10'18sínt0'mas de la

ot0'nía, así COm0'10'hacen el A. '0. T. H. 0' la cortisona en algun0's
r
?S, per0' ninguna de todas las dr0'gas mencionadas tienen efect0'

re la degeneración muscular.

Es la rehabilitación p0'r medi0' de terapia física la única manera

lograr que estos enfermos sigan haciendo sus actividades diarias,

:anera independiente, no a través de un increment0' en su fuerza

cular sin0' p0'r medio de un aument0' de su habilidad para
. imtarlas.

Dehe evitarse de cualquier manera el rep0's0' y encamamient0'

tOngad0',que influyen enormemente en el apresuramient0' de la
; pacidad y deformidades secundail'ias. La independencia para

-25-
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vestirse, alimentarse y cuidar de sus funciones fisiológicas, influirá

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

Cuando ocurran deformidades y cantracturas, y se piense en
carrecc:iones quirúrgicas, debe hacerse una evaluación funcional
muscular y un análisis minucioso del tipa ,clínico y gravedad de ,

la distrafia.

\

H

.,...

Conviene tratar can energía tadas las infeccianes respiratorias,

usando el antibiótico adecuado en cada casa.

Cuando por razanes de encamamiento se produzca un aumento
de peso exagerada, puede estar indicada una dieta dentra de los
límites de la prudencia.

1 l. uu P R E S E N T A e ION D E e A S o S.

A.-MATERIAL

En el presente trabajo se revisaron los archivos clínicos de
37 pacientes con diagnóstico clínico de Distrafia Muscular Progre-
siva, los cuales pracedían: 19 del Centro de Recuperación (49);

10 del Hospital General; 5 del Hospital Roasevelt (45) y 3 proce-
dentes de clínicas particulares (*).

De las casos presentados, hemos tenido oportunidad de estudiar
personalmente 13 de ellos: 10 del Centro de Recuperación y 3 del

Haspital General. Se recabaron de cada caso los datos que se
pueden apreciar en el cuadro NQ 1. Unicamente en el pequeño
prupo estudiado .personalmente por nosotros, fue pasible realizar

algunas exámenes y procedimientas especializados (dosificación uri~
naría de creatinina, transaminasas (T. G. O.) en sang're, Electro-

cardiograma y Electramiograma.

( *) Casos g'entilmente prQporcionados de las clínicas del Dr. C. E. Rosal
y Dr. M. A. Aguilera.

- 26 --



B.-ANALISIS DE RESULTADOS

:-D1STRIBUOION, POR ED'ADES y SEXO

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

DISTRIBUCION POR EDADES Y SEXO

20

mnnd
. 91/)'

~15
e
o
lo)
o

15

4 10

~
10

5

0-5 6-10

AÑOS

Figura Número 1.

F¡ntre los casos analizados encontramos pacientes con edades
~es comprendidas entre 1 año 10 meses y 46 años de edad
ectivamente. Nuestro paciente de mayor edad (46 años), fue

cado dínicamente como tipo de distrofia miotónica.

La mayor incidencia de nuestros casos se registró entre las
I es de 6 y 10 años. El mayor número de paeientes femeninos,

esentó entre los 11 y los 15 años de edad (fig. NQ 1).

:A pesar de que la generalidad de los autores (9) están de
.rdo en que la mayoría de los pacientes a.fectos del tipo infantil
. dohipertriófica), fallecen antes de llegar a los 20 años de edad;
e nuestros casos encontramos dos hermanos con 21 y 2:6 años
ctivamente, que pertenecen a dicha forma clínica.

-27-
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Sexo Número

M F de Casos

27 5 32

2 1 3

2 O 2

:En 10 qUé Sé refiere al sexO, en los 31 enfermos analizados,

encontramos, tal como se describe clásicamente, una mayor inci.

dencia entre el sexo masculino con 31 casos, y únicamente 6 al sexo

femenino.

2.-DISTRIBUCION POR RAZAS

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

DISTRIBUCION POR RAZAS

NEGRA
2 CASOS

5.4 %

Figura- Número 3.

Paciente J. L. A., de raza negra con una forma Pseudohipertrófica
típica, permanece aún ambulatorio.

B.-TIPOS DE DISTROFIA PREDOMINANTES

Tipo de Distrofia.

Figura Número 2.

. . . . . . . .

. . . . . . . . . . . . . .

. . . . . .
"

. . . . . .

Cuadro Número 2.
Se puede apreciaJ:' evidentemente (fig. NQ 2), una mayor inci-

dencia entre la raza ladina. Hubo tres pacientes indígenas con

formas pseudohipertróficas. Unicamente 9-°S de nuestros enfermOíJ

pertenecen a la raza negra (fig. NQ 3).

-28-

Hubo predominio de la forma pseudohipertr6fica entre nuestros
s (cuadro número 2).

Los dos pacientes clasificados como formas de distJ:'ofia mio-
-iea, lo fueron en base clínica y electiomiográfica.

,-29-
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4.-EDAD DE INICIO DE LA ENFERMEDAD

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

EDAD DE INICIO DE LOS SINTOMAS

20 mIDe).919 16

U1
O
U1

;315
14 13w

o
Ot
z

10

5

3

AN OS

Figura Número 4.

Los síntomas en la generalidad de nuestros pacientes se inici

ron principalmente entre los O y 10 años de edad (fig. NQ 4) ;
]

que se explica, por ser la mayoría de ellos, pertenecientes al ti
infantil o pseudohipertrófico.

Solamente tres pacientes, principiaron su enfermedad despu'
de los 10 años y ent,re eUos uno dasificado como distrofia miotónic
inició su sintomatolo,gía a la edad de 36 años.

En uno de los registros revisados, la edad de inicio de 1
síntomas es desconocida.

-30-

5.-INCIDENCIA FAMILIAR

Stephens y Tyler (13), (5°) aseguran que en el tipo clínico

liistrofia infantil se presentan los índices de mutación más eleva-
. que se conocen en genética humana; esta es la causa de que

la historia de estos pacientes sea frecuente la ausencia de casos

l' iliares.

Entre nuestros enfermos la incidencia de casos familiares se

,sentó en 8 de ellos. Hubo tres hermanos en una familia, los

del sexo masculino, todos de la forma pseudohipertrófica y

referían que dos tíos maternos padecían la enfermedad. Otra

I 'lia tuvo dos hermanos de distinto sexo, los dos también Cal).

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

dichos niños de 1% años de edad fue examinado por nosotros

uestra debilidad muscular y retraso en el desarrollo motor.

6.-CUADRO CLINICO

Los síntomas predominantes entre nuestros pacientes fueron

orden de frecuencia:

a) Pérdida de Fuerza Muscular en Miembros Inferioresi.

b) Dificultad para la marcha.

c) Tropieza y cae con frecuencia.

d) Retraso en iniciar la marcha.

e) Dolor en Miembros Inferiores.

Aunque el dolor no es reportado clásicamente en la distrofia,

de nuestros pacientes lo presentaron referido a los miembros

riores.

La madre de uno de nuestros pacientes nos consultó porque

'iño "camina y se mueve como si tuviera pereza."
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Figura Número 5.

Paciente J. A. R. O., de 7. años de edad, el caso más
precoz visto por nosotros.-Puede verse la "escápula

alada", típica y la pseudohipertrofia de glúteos
y gemelos..

El caso de distrofia visto más precozmente pOol'nosotros es

de un niño que fue llevado a consulta por convulsiones, y ca I

hallazgo casual se le descubrió escápula alada bilateral (fig'tl

5 Y 6).

Entre nuestros pacientes encontramos reportado déficit men

en tres de elloS!; el caso más severo, un niño de 12 a,ños de ed

(fig. NQ7), padece una típica forma pseudohipertrófica y tiene u

edad mental que corresponde a un niño de 5 años.'

-32-

Aunque la asociación de déficit mental cOn Distrofi~ Muscular ,
considerada como meramente incidental, por algunos autores;

llen y Rodgin ('2) reportan un 50% de niños con coeficiente men-
al bajo entre 30 casos de distrofia pseudohipertrófica.

Figura Número 6.

El mismo caso anterior, puede a,preciarse con mayor
detaBe la escápula alada,.

En el grupo de nuesltros pacientes permanecen ambulatorios

nicamente 12 de ellos, la mayoría de éstos padecen formas iniciales

bien están sometidos a un plan de rehabilitación física bien

:rigido. El resto padecen formas crónicas, han tenido encama-

'ento precoz, manteniéndose constantemente sentados en "posi-

'!Ónmahometana" y han hecho naturalmente deformidades y con-

'Rcturas muy severas.

-33~
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Figura Niímero 7.

Paciente F. R., de 12 años de edad., incapacitado
pa,ra la marcha,.-Presenta retraso mental ma,rcado,

apréciese la facies típica, y la pseudohipe,rtrofia
marcada de la,s pantorrillas.

7.-LABORATORIO y EXAMENES
ESPECIALES

Conforme disminuye la cantidad de tejido muscular, disminuy
también la excreción de creatinina por la orina (21). Nosotro.
encontramos que en nuestros casos se dosificó creatinina urinari
en 16 de ellos. Hallamos, como aseguran Milhorat y Wolff (22)

que hay estrecha relación entre el estado clíni'Co y la disminució
de la eliminación urinaria de creatinina. Así, nuestros enferma.
con atrofias y deformidade~ más severas, presentaron las cifras má
bajas de creatinina en la orina de 24 horas.

-34-
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Én 10 que se refiere a la dosificación de transaminasa glutámica
alacética (T. G. O.), en la sangre de nuestros pacientes, mostró:
.e las formas clínicas más severas, de curso más rápido presentan

mayores elevaciones, aunque sean formas iniciales de la enfer-

edad. Paradójicamente, en nuestros pacientes con mayor tiempo
enfermedad, contracturas más severas y encamamiento prolon-

.' o, presentaron cifras normales o bien pequeñas elevaciones.

'.arson (3°) trata de explicar hallazgos similares en sus casos,

¡-rmando que la cantidad de transaminasa en la sangre de los
tróficos, refleja la rapidez de la destrucción tisular y también
cantidad de tejido muscular afectado; de esta manera los enfer-

¡;)fIcrónicos, con masas musculares ya fundidas, presentan cifras

tre el límite de la normalidad.

La glicemia baja mencionada por algunos autores (43) en los

:1Cientesdistróficos, fue normal en la generalidad de nuestros'

Se le practic,ó biopsia muscular a 24 de nuestros enfermos;
de ellos fueron reportados histológicamente positivos de Dis-

;fia Muscular, y 2 casos considerados como dudosos.

Figura N:úme,ro 8.

T'razo ele'ctromiográ,fico del paciente R. Q., tomado

del músculo tibia.! anterior.-Eln la parte media se

pueden aprecia,r los potenciales distróficos

característicamente polifásicos.
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Figura N:úmeI1o 9.

E!ledromiografía del pacien,te H. V., con la aguja

exploradora en el mús,culo, de!ltoides.-E'l músculo en

contracción fue.rte, mu,estra potenciales pOlifásicos
y de bajo voltaje.

La medición de la capacidad vital y del consumo de oxíg'eno
por mimito, en 6 de nuestros niños distróficos, no mos'tró insu-

ficiencia respiratoria restrictiva (44), (51), en ninguno de ellos:.

Nos fue posible evaluar lo.s estudios de electromiográficos de

7 pacientesl; 2 de ellos fueron típicos de distrofia miotónica (45),

el resto mostró las alteraciones electromiográficas compatibles con
Distrofia Muscular (figuras números 8 y 9).

Un elevado porcentaje de pacientes distróficos estudiados por
Zatuchni y colaboradores (38), presentaron extrasístoles auriculares
y ventriculares, alteraciones del voltaje y cardiomegalia. De los

casos nuestro.s, ninguno presentó manifestaciones cardiovasculares,
y el electrocardiograma en 11 de ellos, fue completamente normal.

-36-
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1 1 I. nnC O N e L u S ION E S

l~-La Distrofia Muscular Progresiva es una enfermedad poco'

frecuente en nuestro medio.

2~-Se presenta predominantemente en la raza ladina, aunque
, hay también casos entre las razas indígena y negra.

3~-La mayoría de nuestros pacientes iniciaron su enferme-

dad precozmente.

es preferentemente afectado.

5~-El tipo de Distrofia Muscular más frecuente en nuestro

medio es el pseudohipertrófico.

6~-La ausencia de casos familiares entre lo.s pacientes afectos

del tipo infantil de distrofia, puede atribuirse a los eleva-

dos índices de mutación genética que se presentan en esta

forma clínica.

~-Los enfermos con atrofias y deformidades más severas,

presentan las cifras más bajas de eliminación urinaria de

creatinina.

I
!

:~-Los pacientes con formas clínicas generalizadas de curso

más ráp1do, presentan las mayores elevaciones de transa-

minasa oxalacética en sangre, aunque sean formas inicia-

les de la enfermedad.
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9q~Paradójicamente los pacientes eón iná.yor tiempo de enre.
medad, contracturas y atrofias más severas, presenta¡
cifras normales o bien pequeñas elevaciones de trans
minasa oxalacética en sangre.

10Q-La biopsia muscular y la electromiografía, son los exám
nes de mayor valor para el diagnóstico de la Distrofi
Muscular, cuando el cuadro clínico está confuso.
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