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INTRODUCCION:

La distrofia muscular progresiva, en Costa
Rica, ha alcanzado una incidencia elevada, co-
mo se demostrara en el presente trabajo, por lo
anterior se justifica la revision de dicha patolo-
213, ya que los casos de esta enfermedad aumen-
tardn progresivamente; si no hay conciencia
en su profilaxia y tratamiento para disminuir
sus lesiones invalidantes. También es atil desta-
car fa importancia de la electromiografia para
llegar el diagnostico de la enfermedad; o sea
para corroborar los hallazgos clinicos y enzi-
maticos.

MATERIAL Y METODOS:

Se revisan 37 expedientes clinicos de pa-
cientes, a los que se ha diagnosticado D M P
y se encuentran en control; en el Centro Nacio-
nal de Rehabilitacién, *Dr. Humberto Araya
Rojas”; en el periedo comprendido entre mayo
de 1977 y mayo de 1980. Se estudia la distri-
bucidn por sexo, edad, frecuencia de 1a enferme-
dad, sintomatologia clinica, hallazgos electro-
miogrificos y enzimdticos, antecedentes famili-
ares, tratamiento fisidtrico y tiempo de evolu-
cidn de fa patologia.

RESULTADOS:

Del anadlisis de los expedientes, obtuvi-
mos que ta edad de los pacientes estudiados
estd comprendida entre 1 y 69 anos, pero el
mayor nimero de enfermos estaba incluido en
e} dmbito de O a 19 afios, (Cuadro No. 1.).
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ca y Rehabilitaciin Centro Nacional de Reho
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Subdirectora Labaratario Clinico. Hospital de Tu-
rriatba.
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En cuanto a sexo, se observa que un mayor
porcentaje de los pacientes estudiados pertene-
cen al sexo masculino, ésto se comprende por-
que la D M P; es una enfermedad hereditaria
recesiva ligada a) sexo. (Cuadro No. 2). En ge-
neral el inicio de la sintomatologfa ciinica, se
presentd en edades comprendidas entre Q vy
9 anos, lo cual coincide con fa literatura mundia)
en el tipo de D M P de Duchenne { Cuadro
No. 3).

CUADRO No., 1
DISTRIBUCION POR EDAD

EDAD { ARDS | Na. DE CAS0S

0- 8 15
10 =19 16
20 - 29 5
30-138 o
40 — 49 2
50 — 59 0

de 60 1

Se puede observar en el cuadro Na, 1 que el mayor No. de casos
estd incluido en ¢l dmbito de edad: Q0 — 19 afios.

CUADRC No. 2

DISTR{BUCION POR SEXC

SEXO No. DE CASOS
MASCULINO 3p
FEMENIND 7

Hay un marcado predominio de casos del sexu masculine.

CUADRQ No, 3

INICIO DE LOS SINTOMAS

EDAD {ANOS} No. DE CASOS
0o - 9 N
16 - 19 5
20 - §0 o
de B0 afos 1
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Para el diagndstico diferencial, se utilizo
tanto estudios cifnicos, como electromiogra-
ficos y enzimdticos de los pacientes (Cuadro
No. 4}. En relaciéon al tiempo de evolucién
de la enfermedad, encontramos que el mayor
es de 41 anos y el menor de 1 aho; siendo el
promedio de 7 a 8 afos {Cuadro No. 5. Los
antecedentes familiares son factores muy impor-
tantes en la presentacion de esta enfermedad;
va que generalmente se manifiesta con cardc-
ter familiar {Cuadre No. 6).

CUADRO No. 4

DIAGNCSTICO CLINICO

Debemos recalcar la necesidad de estudios
electromiogragicos, para corroborar al diagnés-
tico de esta patologia {Cuadro No. 7}. Se les
practicé a nuestros pacientes determinacion
de enzimas coma creatin - fosfokinasa, aldofasa,
DHL TS560y TS6P. De los resultados de
esas determinaciones se obtuvo, que la aldolasa
y la C P K mastraron mayores elevaciones gue
el resto de las otras enzimas séricas. {Cuadro
No. 8 y No. 9}. La D M P es una patologia que
presenta una serie de signos entre los cuales,
los mds relevantes son: Gowers, fuerza muscu-
lar disminuida en miembros inferiores, pseu-
dohipertrofia de Pantorritlas, Hipertordosis um-
bar y contractura de Aquiles ( Cuadro No. 10).

TIPO DE PATOLOGIA No. DE CASOS
— 0,
DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA 32 CUADRO N 7
DISTROFIA MUSCULARCMT 4
ESTULHOS REALIZADOS No. DE CAS0S
CUADRO No. 5 COMPATIBLES CON MIOPATIAS 3
SUGESTIVOS DE MIOPATIA 1
TIEMPO DE EVOLUCION Sotamente 3 4 pacientes no se les realizd electromiografia,
MAYOR EVOLUCION 41 ARNOS
MENOR EVOLUCION 1 ANG
PROMEDIO 7.8. ANOS CUADRO No. 8
CREATIN FOSFOKINASA Y ALDOLASA
CUADRO No. 6 EMNZIMA AUMENTALDA NORMAL  No.DE CASOS
CPK b 4 18
ANTECEDENTES FAMILIARES CPK X 4
ALDOLASA X 15
SOS - 16 MULTIPLES, 7 UNO ALDOLASA X 3
- L }
POSITIVOS 2? 2:505 Se praciict aldolasa a 18 pacientes, 15 de los cuales presentaron
DESCONOCIDOS 7 OASOS vatares aumentados de dicha enzima; ademas se determind C P K
NEGATIVOS en 22 casos y en 18 de los mismos se obtuvo € P K aumentada.
CUADRO Neo. 9
LACTICO DEHIDROGENASA Y TRANSAMINASA OXALACETICA
{DHL} {TSGO]
ENZIMA NORMALES AUMENTADAS No. DE CASDS
DHL X &
ODHL X 2
T5G0O X 6
TSGO X 9

Mo se obsarvé diferenciaentre TSGO vy TSGR,
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CUADRO No. 10

EXPLORACION FISICA

GOWERS

FUERZA MUSCULAR DISMINUICA EN MIEMBROS INFERIORES
FUERZA MUSCULAR DISMINUIDA EN MIEMBROS SUPERIORES

PSEUDOHIPERTROFIA DE PANTORRILLAS
HIPERLORDOSIS LUMBAR

CONTRACTURA DE AQUILES

HIPOTROFIA MUSCULAR

CONTRACTURA DE I1SQUIOTIBIALES
CONTRACTURA DE FLEXORES DE CADENA
ARREFLEXIA

MARCHA CONTORMEANTE
CONTRACTURA DE CODO

OBESIDAD

CAIDA DE ESCAPULA

DEPENDIENTE DE LAS ACTIVIDADES DE LA VIDA DIARIA

STEPAGE

ESCOLIOSIS

PSEUDQHIPERTROFIA OE ANTEBRAZO
CONTRACTURADEA DD

22 CASOS
20 CASO0S
20 CAS0S
20 CASOS
18 CAS0OS
15 CASOS
11 CASOS
10 CASQS
7 CASOS
7 CASOS
6 CASOS
6 CASOS
I CASOS
3 CASOS
1 CAS0
2 CAS0S
1 CASO
1 CASO
1 CAS0

En el estudio encontramos, que respecio
al tiempo que transcurrié desde el inicio de las
sintomas hasta ¢l uso de las sillas de ruedas;
el mayor fue de 20 afios y el menor de 2 afos.
El tratamiento fisidtrico consistié principalmen-
te en evitar contracturas y terapia respiratoria.
El tipo de tratamiento fisioterapeutico utiliza-
do fue: 1 — Hidroterapia. 2) Estiramiento de
cantracturas. 3) Ejercicios de resistencia progre-
siva 4) Ejercicios de movilizacién activa 5)
Ejercicios respiratorios. Dos de los pacientes
fueron sometidos a cirugia; el tipo de interven-
cién fue: Alargamiento de Aguiles bilateral.

DISCUSION:

Debido a que se desconoce la ctiiologia
de la distrofia ¥ no se han encontrado diferen-
cias bioquimicas claras entre musculos normales
y musculos con distrofia; para su clasificacién
se utiliza; la edad de comienzo, distribucién
de la debilidad, incidencia por sexo, patrén
hereditario y curso clinico. La mds aceptada es
la Walton y Nattron: A— Tipo Duchenne {psecu-
dohipertrofia, 6 progresiva de los nifios.) a-
Comienzo Precoz, herencia recesiva ligada al
sex0. b— Comienzo precoz, herencia autosd-
mica recesiva. B— Recesiva ligada a! sexo, de
comienzo tardio tipo Becker. C— Del hombro

y de la cadera {(de Erb o atrotia pélvica de Ley-
den Molwius). D— Fasciescapulo—Humeral (de
Haudorzy — Dejerine}). E — Ocular. F — Mio-
témica (Enfermedad de Steinert, distrofia mio-
témica , G — Congénita. H — Distal. En cuanto
a la patogénesis de la distrofia muscular; se ha
propuesta 3 teorfas: 1 - Suministro anormal en
la microvascularizacién del misculo. 2 - Influen-
cia anormal de la neurona al musulo. 3 - Un
defecto genético de las membranas superficia-
les. (6) Al diagnéstico de esta patologia se pue-
de Wegar mediante exdmen fisico y estudios
combinados de enzimas séricas; mds los hallaz-
gos electromiogrdficos (1-2-7).

En trabajos efectuados por otros autores
se han obtenido resultados que indican clara-
mente que la C P K es de mucha valeren la D
M P tipo Duchenne. (5) Mediante la C P K se
pueden detectar portadores de DMP. LaDHL
¥ T 8 G O son incapaces de detectar portadores
{7). La C P K se eleva en enfermedades tales
como distrofia fascioescapulohumeral; ataque
tardio de disirofia juvenil ligada al sexo, miopa-
tia progresiva, miopatia distréfica y portadores
femeninos de distrofia muscular de Duchenne.
Como valor aislade 1a C P K no puede diferen-
ciar la D M P y otros desdrdenes neuromuscula-
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res; 1o mds légico es llevar ¢l andlisis enzimatico
con el electromiogrifico {5). { 3 }. Las elevacio-
nes de enzimas séricas en las distrofias muscu-
lares representan el dafio a células del misculo
y son ¢l reflejo de la severidad del proceso dis-
trofico ( 9 ). se ha demostrado que las enzimas
sirven de muy poco para difercnciar fa distrofia
muscular tipo Duchenne y {a de tipo Becker
respectivamente { 8 ). Estudios realizados en
orina de 24 horas con ¢l fin de detectar carniti-
na en pacientes con D M P, empleando un meé-
todo enzimatico, han demostrado la poca uti-
lidad de esta determinacién en pacientes con
dicha patologia {4).

CONCLUSIONES:

De! presente trabajo podemos deducir la
importancia de la D M P en nuestro medio, ¥
ademds destacamos fos principales métodos con
qué contamos en la actualidad para detectar
portadores y confirmar el diagndstica en los
pacientes quc ya presentan dicha patologra.
Cabe destacar la importancia delaC P K en la
biisqueda de portadores asintomaticos y a ayu-
da de la electromiografia conjuntamente con la
C P K para lograr el diagnédstico de la distrofia
muscular,

RESUMEN.

Se revisan en este trabajo 37 casos de Dis-
trofia Muscular Progresiva en el Centro Naclo-
nal de Rehabilitacion, “Dr. Humberto Araya
Rojas”, en ef periodo comprendido de mayo de
1977 a mayo de 1980. La edad de nuestros
pacientes oscila entre 1 y 69 anos, obteniéndo-
se mayor numero de pacientes en las cdades
comprendidas entre & y 19 anos. Los estudios
realizados a nuestros pacientes fueron enzimas
séricas y electromiografias ( E. M. G.). El diag-
ndstico fundamental fue ciinico, a 32 pacientes
se les realizé E.M.G., siendo positiva en 37 vy
1 dudoso. También se realizaron estudios enzi-
madticos., El tratamiento fue fisidtrice y cirugia.
El Fisiatrico se le suministréd a 20 de nuestros
pacientes y a 17 no se le suministro por o avan-
zado del cuadro.
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