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‘DIBTROFIA MIOTOHRTICGCA.



IRTRODUCCION.

Le Dlatrofia Mintdaloa, deacrita par-éth}agtt an 1509, ea |
"uno de los tres aindraomas hntad{tarin# qu#. cﬁhﬁln Mlgtnnfq cbn73—:
génita (tamhifn denominada Enfernsdad da Thomesn) ¥ 1a pﬁrsmioté
nls Congfnlta, se caractaerizan por la préinhlé‘d- niotonia.

cifsigaments we hn dasorito como uﬁu:entpiﬁﬁdad*héridaﬂn.an;;
forms Autosdmica DBominanta, con caractaristlcas :2;1;39 oséqciri.
eas y apariaidn de la sintomatalogfa en la Qeguh&ardﬁcadn deulu
vida, 8in embargo, Vanier aﬂ 1960 demoribe au variante en la ni-
fiaz, en la cuwal ;A gintomatologia aceﬁ péesents dasde ol n;ni -
Eldn:u. alando ei cvadra clinfco muy At£ercnta a la Zprma dal a-
dults, aunqun las éafaqtaristicaa da la forma climicn sparecen
m&g_ea#dn. La forma de transmisisn de la variedad Lnfantil aun-
.oue no we ha podide pracisaz, ae dice que as “&n parte Autandmi-
" g0 pDominanto* . B
.A cnntin&aeiﬁg n& harh una descripcién de las caracteristi-

cax Aa Bste aindromae, tantoc de 1a formz adulta comp de la infan-

£11.



BISTROPIA MIOTOBICA .

. mapblén conocida como Miotonia Atr&fica, Miotonia Dintr5f€i-~
ca, Enformedad de Steinert v Enfermcdad de Noffmann, es asta una
enfermadad prograslvn v deqgenerativa del sistoma neuromuecular,
usualmaente heradada en forma Autosdmica nominuntn:

La caractarintica do @sta onfermedad as la presencia de Mip
tonla, o sca la contraccidn continua de un miisculo despuie de
que ceda la estimulacifn volunteria, eléctrica & mechnica. Esta
contracclfin se acompnfia de una descarga oléctrica caracterfistica
éuo e origina en Fibras musculares individunaloes,

La incidencia de fsta anfermodad, segiin Walton, Harper y
hnpal, es de aproximadameate 3 a 5/100,000 (2) y de 13.%/100,000
;aqﬁn Todoraov. (03}

La edad de inicio se ha renortado aque as dasde 2l nacimien-
to {(en Sste caeo se habla de Distrofia Mlotbénica MHeonatal 6 Con-
aénith) hasta loa 60 afies, <con una adad media de 18 nafics, {2}

Come se menciond antaon, &sta enformedad sa transmite en for
ma AutoaBimica bominanta, por lo que se esparari que la mitad de
los dencendicentes do un individuo afeoetado vorten el geno. (35)
Mo se han demoatrado ceoos de Lransmisidn por individuos no afeg
Eadnu. Lag mutaciones fon rarase, ounaue alguncs autores como Ly
har han aclawmardo aue wha cuearta pavte do lvoog casos representan
nuovas mutaciones. (84) Otros aAutores nencionan que on astas !é
milias so prosenta nl fondmeno de Anticipacidn (por Gste no en -

tiendo cunnde una anformedad anparece prograsiva y min tomprana -
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CAﬁACTERIBTICAS CLIMNICAS DEL PACIENRTE CON DISTROFIA MIOTONICA.

HHRCTULARRE -

OFPTATLMOLOGICAS

NEUROLOGICAR

RIGEBSTIVAS

VRAICATES

REAPIRATORIAS

CARDIACAS

PMRDACRYNNLAGICAS

. MIOTONIA .

ATROFIA
DERILINAD

CATARATAS

DETERIORO MENTAL
ALTERACIONES EN LA PEREONALIDAD
ALTRRACINN DE LAR CAPACIDADFES COGNOCITIVAS

DISHIN“¢ION DE LA TERISTALSIS ESOPAGICA
ALTERACION EM FEL VACIAMIENTO DEL ESTOMAGO
THANSITO IHTESTINAL PROLONGADOQ
ESTEATORREA

SI¥CROME DR PSRUDDORSTRUCCION
CONSTIPACION O DIARREA

DILATACION ATONICA NDEL COLON

CONTRACCION MIOTONICA DEL FRSPINTER ANAL
ALTERACIONES VFSICULARES

HTPOTONTIA N LA VEJIGA

ALTFRACION EN LA MECANICA VENTILATORIASE =-
CUNDARIA A APRCCION MUSCULAR.

PROLONGACION DEL INTERVALO P=R, ORS
ARRITMIAS AURICULARES
BLOONEH ATRFIOVENTRICULAR

NIVELES AMORMALES DE CORTISOL, LH, FPBH,
TESTOSTEROMA, INSULIWA.



‘gp; {3}
tn adulto con un cuadro tipico da Distrofia MiotBnica se cg-
:Encte:iza por presantar una : ) .
~fanscles mioplitica & dismorfieme facial (expresisn fenotfipica)
ptosis palpabral T
debilidad de los niisculos faclalné
protruulﬁn % "calda* del lablo, Lnfarlor . ]
debilidad y atrofia de los mﬁsculnn del cuello‘
calviole prematura (en 15& de las mgjnrou_y mis dol 80% do

- lo8 hombres)

~atrofia y debllidnd de laa munoa ;z,ﬂ o

-dnbllidnd muuuular

- -utrotia teaticula:

‘-Jno obntnhta, an un pnuientn con una afoctacifn neuromuscular mf-
nlua.'nl diaqnastico correcto pueda depender de la jidentifica =
clén dea alteracldn en otros drganca. {2}

La Miotonia, gue es al rotraso on la relajacifn de los mfia-
culos daspuds do una contraccidn ¥ una tandoncia anormal de la
membrana muscular a descardar trenas de potenciales de accidn ré
petitivon en respuesta a la daspolarlzaciba, usualmente on re-

ferids por el pacients como una “dificultad para rolajar ta mano -



empuﬂﬁdu" {(lo . cue se llama miuton!a da acclon) ] tamhi&n puede

‘ser Drovocuda por pnrcusién directa (miotun!n de purcusién). La

dor del pérnadu v mﬁ!culou de las mnnos,_pero tnmbl&n puade ocu-
Irir an otros misculos voluntaricos incluvendo nl auf!nter anal’
externo ¥ los misculos de la faringn ¥ porci&n suporiut del osb-
Fano, ©La miotonfa de pnrcuni&n por lo qenprnl Be provoca en la
lengua, msculos tepares y algunos miisculos pxoximnlés. La mio-
tonla puoda ecstar presante en ol pacinnt& qﬁn tienn pucﬁ dAebilfi-
dad 6 incluso ser muy importante antes de oue Be desarrolle la
debilidad en un pacicnte con el aspectro total de afectacién oll
nica., sin embargé. contorma la debilidad aumenta, la mictonla
disminuye. Usualmento, la debilidad y atrofia proeocupan al pa -
glanta mRs que la miotonfa. Adomiis, la mlotonfa puade aumentar
con 1la exposiciBn al frlo v disminuir con el uso repotitivo dal
mimcule, (2) GEe sabe que @oto fendmeno estk apoclado a un au =
mento en la resistencia del roposo da la membrana y una diamipu-
gién en le conductancia dol cloro en la membrana. Otras teorias
suponen qua as gecundaria a un retrnng en la reacumulaclén de
caleio por al roticulo sarcopldismieco, una liberacidn nnorﬁhlmonn

te elevada de calkeio por el roeticule ﬁarcopl&amlno. snormalidad

w ntimarn en cominmante obsetvada on. lom mﬁnculos facinlen. alava-.

on loe canalas 4o calcio v £flujos iSnicaos apormales, especifica- -

mante da potasio y aloro, La anormalidad.de 1a mictenfa ha-sido

desds hace mucho, relacionada como lnfrinnnca de:ln Zfbrl musou-

lar & sea Andopendiente de influcncias del |ln:énn narvioso cen~

tral & parifdrica. {13,51)°



La debilidad de los niscules d};tulns an.cnnncteziitica. princi-
palmente IOlrmﬁsculo: intrinsecos de manos v pias, as{ como loe
de laﬁ éntebrnzos b4 d;l compartinmiento anterior de 1a pinrnnf
(84} '

Como sne mcnciénﬁ antes, estoe pacientee pucden tanor altara
ciones an otros Srgancs. En un 90% de los casos hay altaracio -
nes oftalmolbgicas, las cuales sn dice estén relacionadas coa la
edad del pagliente ¥ segiin su desarrollo s¢ han dividido en 3 ota
E’i' 1) opacidades come "polvo®, irregularas, rojas y verdes mfio

fracunntemente localizadau en la clpsula snteriour f pos~—
terior.

2] opacidadas mis definidas, de mayor densidnd y'&q Eornq

do estrollas’ R

33 vacuolas de contenido atuoso y separaclonas ”1nminaiéa"a
Ademins en un slto porcentade ocurre degoneracidn ruhin4ann.-{2..
25,d4)

Con respecto al uistema nerviogo pe hs ragortado dute:ioro 
mnneal.-ﬁn:ncturiuhicna del nfndrome central de apnea~suefio, ale
Erracibn da lasu capacidades cognocitivas, altaracidn an lu perng
nalidad, crocimionto ventricular y anormalidades eloctrnéncgfulg
grificas. (2,11,84)

wanhlién se hon encontrado alteraciones en loas diferentns 5£
ganon constituidog de miseulo liso, camo son dinminucién & Pﬁr.“
dlda de la paristalsis ancfigica, alterachién en el vaciomiento
del astdémago, dllatacién y/o prolongacidn del tlampo de trlinsoito

del intesclno delgade, catenstotrea, sindrome de proudg-ohstruc -



ln

16n cnnstlpa:isn & dinrrau. dilatacidn atdnica del colon, con
sracciﬁn mlotﬁnica dal enf!nter anal interno y extarnc. altorn-‘

Eionos veulculu:es . hipnton!a da la vajiqn. {21 o . :'f-,

'En cuanto a las nlteraeiunea reapi:atorlas. Bagin ha demou-:
trado quc un astns paciuntns los quimioraceptorun aon adecuada -1 .
'mantg nansltlvos a'1la entimulauiﬁn ae co2, paro Bu - capnéidad xnu
Eiratoria eutﬁ nlta:nda por !nctorcu mnoﬁnicus.ﬁ puranta nl e’ -:3
funr:u vantllatOrio mixino..la dnbtlidué nxcanivn da 10- mﬁaculns
Vraspizatnzios aa la p:lncipal cnuaa da 1a reducctan en al volﬁ -
man uupl:atorio,;miuntran qua durante 1a raspirncl&n “tranqulla
el . aﬁmento.ca 1la impedancin a la relplzuciﬁn as causndn per la
miotonia de los musculnu da’ la pared ‘abdeminal y torficica. ©
sea que los princlpalos facturon limitantes de lu funcién venti-
latoria, tempranamente eﬁ la dﬁ!n:ﬁcdad, oon los mdsculos rospi-
ratorion. {36) .

Griffith fué el primere an roportar la afactacisn dél cora=-
z6n an la Distrofia Miotbnica. La patogénumls de la afectacidn
cardiaca se desconoce. - No 8e ha encontrade & rowvelado ninguna
anormalidad en 1la relajacifn del ventriculo, lo quo apova la im-
preoibén de otros autoren de ouo no axiste una miotonla cardfaca,
altarnativamente po Propeonc, que yva gue enh la miotonlia del mﬁlcé
1o anquelitico la anormalidad en la relajacibn despudn d; un es=
sinulo intenso,dasnparace después de astimulos rapatlitivos, Qn-k
tonces, la contraccidn rapetitiéa normal! del corazln puade onnai

carar la miotonia. (43)

La sdad da iniclo y prograsicén de la anfarmedad cardiaca es



impredecibla. Se ha dicho que ai en una familia unc de los miem-
bronr presenta bloquec cardfaco & a:ritmla, BA espér#rs qua los o-
tros niombros afectados tambign lo presentan. : _I

No se ha encontado una correlacin entra la axtansién dé 1a
onfotmgdaé cardfaca y la severidad 3o la anormalidad del mfisculo
n;quulétiun ni la soveridad neurwldqgica.,  Se mnncionn.qﬁn la a -
"normalidad cardiaca puede procedsr a las manifestaciones naurcls
glicas.

Las alteracionen slectrocardiagrificas mnéa comunes aon 1
prolongacién del Intervalo P-R, ORS, Arritmias auricularcs mEs
ftacuonteﬁento fqua las ventriculares., Eos importanta ssafialar que
nolo al 16% de loa paclantes tionen sintomas relacionadon ch el
asigtema cardiovamcular. Adcmfn, se ha reportado ﬁ:olnp-o de la
vilvuly mitral, sin manifastacionen clinigas, en un 29% da laos
paclantoes con Distrofis Mioténica, lo que enfatirza la {mportan -
gia dec opu raconocinicnto an vista del petencial para desarrollar
arritmlos ¥/o endncarditis bacteriana. (37,40}

Lo pacientes con Distrofia Miotbnica tienan una mayor incé
ganbia de muerte siibltn por blogqueo atrioventricular completo
que tormina un aslstole & Cibrilacifn vantricular & amban. Low
poclentas de mayor edad tienen arritmias y bloqueos cardfacas
mis suevoros. {38,39)

Kannel! y colaboradores y Thomson han absur;ado cambios £i =
broadiponos en secciones seriadas del niscemﬁ de conduccibn del
nodo sinoatrial y atriovantricular de paclentes con blogqueo car-

dlaco debldo a Distrofia Mictdnica.



- 1 -

d:iqqn v cﬁlaborndorea Gncontfaron.qua 1a difenilhidantol~
na iadién es mis sequra que la guinidipna vy pracainaplda.pnra «l
control de la despolarizaclin anormal ‘del miimculo ‘esqueldtice v-
cardfaco, ya que la DPH no empeora el blogquaoc de la conduccisn
intracardfaca en lor paclentes con pisgrofln Kiotﬁnicn;_(jB}

El progqresc de la afeccidn cnrdfnca;sd'ﬁice qua.e% usgalmen
ta lento, pareciendo razonable coloéi:'ﬁﬁ ﬁﬁfcnpAIb a 10# paniea
tas cue tongan sintomas § evidencia da péngeslﬁn-r£pida. En o-
canionew ea necmaario al monitorea Halter pira docquﬁtar la pré
Asasncia da blogueos intermitentes & arritmias pnrugluticn;..(la,-
19

8e han aencontrado anormalidades en los patronss do cortisol
sérica, cue probablements indican un rlt;o anormal en la secrs -
ctfn de ACTH v de nu factor liberador hipotalBmico. (16) o

Solamante 8o han reportado dos casos con datleisncia de Pro
inctlna. ho habiBndose preocisado todavia su importancia. (19)

%a han reportado normales loo nLQalaa basales da Tiroxina,
T8H, reopussta de la TSH a la TRH, Yodo unido a proteinam, capta
cifn de X. Wo obstante, existan reportes de casos de hipartiroi
dismeo asaclado a Distrofia Mioténica, En é;tos. ia sintomatolo-
ala muscular mejord con el tratamisnto especifico de la altera -
clén tiroidea, pero WO desaparecid, lo qua hizo concluir que el
hipertiroldinme exacerbd la Distrofiaz niotSnica pre-existente.
Por otro lado, tanmbidén existen reportes de pacientes con creci-
ét.nto difune de la glfindula tiroides y disminucifn del motabo-

liamo bamal, ¥y otros canocas de hipotiroidismo con miotonla &



pmeundomiotonfa, lo qus auglere que 1a hormona tiroldoa Juega un
pnpélfinportante en la funcifn muscular, (16,20)

.En lga mujeres con Distrofia Miot8nica, los nlﬁulos hnsnlnn.
de estrSgenc, LI y PSH indican aue la funcibn qenaéal noxmal ¥y
Iq:?art;;idgd es lo comlin, aungus 86 han reportado casos con a-
'ﬂﬁérnalidaden ;ehstrunleu.

: nn un 80\ da los pacientap de) sexo mamculince se ha oncon-
txndo ntrotia ¥ hialinizacibn de los tiibulos aanin!feroa con hi-
garplluiu da las célulams intersticiales. {2) EBn aato- paclonteu
varta :; qrndo de 1nsu!icienc£a qonadal, indicando una ineufl -
.oiancin telhicular de origen gonndal prinutio. aunqun Pakbres ha
tlportadu un cnno con hipoqonndiuno auprahipafisiario o sen de
oriqen hipotnlimico. {18). Adexds B¢ ha encontrado que entre ma-
.'1prna1;oa niveles s&ricos da LH y FSH & menor al nivel basal de
!;;t;;hnionn ;ﬁ£ioa. mayor el dafic de los tibulos sumlniféfon.
.*Ddl;!l no =me ha podido axplicax porgud los nivales bagales de
tautoi@prona aérica disminuyen, a pasar de la néidnncin hiatold~-
" gica da hiperplasia do las células de Layding, que prébuhlnnontn
raculia de los nivaeles alevadna de LH, .(16,17}

8e han oancontxade nivoles elevadon da insulina en ayuno y/o
raspuastaf axcesivas de 1nsu11nn a cargan de glucosa, lo que In~
dica un estade de reslztencla parifivica aumentada a la hormona,
dabido probablenante a una concentracifn dlaminufda del receptor
de insulina y/o afinidad del receptor, (1G,22,22) Loa hallazgos
concsrnientes ¢ la salida y antrada de potasio y qlucosa por la

acclién de la ingulina en paciantes con Distrofla Miotdnlca, de =



muaﬁtrnn anormalidades comnatibles con una niteraclan difuﬁi'en
ia funcién dael recentor de 1nnulina v comnatibla con In teor!a
ﬁe n!tnraciﬁn de 1la memhrana come causa de Ssta cnfermednd. ﬁ;
degscgasta v atrofia musculnr nhlnrvados an’ entos unciontel pua ; g__

gan astar rolnctonndus a_&lta alternelﬁn‘an 1a<acc16n da-ln,inéuii;]”

le laa cnziman ctoatinfon!ouuinasa, é!dbiiaﬁ‘j

otltatn fnaton lun prlmeron en cncontrar nivolan

“zinnennn

jbnjou da innunoglobulina G en paolanens con Dist:ofia Hlotﬁnicn y

‘Hnohner #-cnllbarndo:en demont:uron gua @eta defieloncia L2 ] dohlf
'da A un caeabollnmo anormalmants ripido. nandey sugirid que los
onmblol an los niveles de inmuncglobulinae nueden pracoder n las
-manifgltaclnnea élinlcan de la nnfermedad, lo que Ffubh reitarado
po? ﬁ.?.ﬂohnrts, ruion ademiis indica cque aunque probablemente no.
pro;en una indicacidn dufini:téa, pudisra heneflcicsamente aur'lﬁ
élulda con otras medidan cuantitativas en el examen dﬁ los mi;m -
_bros ¢e las Familias con Gate eonfermedad, (1,24,29,10)

Elnctromloqr&ﬂlcﬁmuﬁto; usungaﬂte Sa aﬂcueﬁtr;n trones de
esnlgasn cue séméjnﬂ Eihpfipciones u éﬁdhs pasttivas, éua rhioidanr
é}nta pumantan en rﬁnépnﬂcta, npra daclinpp gﬁ;dunlmenté taﬁté
on frocucnctpy copg en bmﬁ;ttud: éutqn-coméxéjo; oe ncomﬁqﬂ;n de
up sonido dus semaja up *pyidn en nlehda™ Este es provecado

por up ligerg mo%tmtnpgo da la aﬁujé, pusde pumentar al oxponeprn
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se a bajas tempuratﬁraa v disminuir al elevar &sta & ﬁcr la con-
tracei&n voluntaria repetitiva del misculo. (2,83}

Bassi ¥y colaboradores hicieron una correlaél&n'untra-ln Qte‘.
pa de desarrolleo de la enfermedad y los pntroneslzﬂc. encontran-—
_gn log siguientas hallazges : en misculos clinicnmontavﬁormale;

% llgeramentn afectados, e&l patrdn ploctromlagrifico eg hdrna1'5
rmodarudamentu "miogénico® (definiondo &ste como un uqmenié an los -,
potencinlans de unidad motors do corta duraclén ¥y po{i!nscléldud
auymontadal. Conforme la enfermadad ora mén l;;hr;} ién.é;truAés

EMG se hacon mis claramenta "miogénicos™ y on les hﬂaéuloa mSﬁ
seriamentas afectados, on stapan tardfas da la aﬁtn:medad; 61 Pa-
Erﬁn BEMG ora claramonta "neuroghlnico™, Ellos dieron ia ;léulon—
ko sxplicncifn, basfndona an reportas histopatolﬁglcoﬁ ;E;ctun -
dos antor por ellos y otros autoras y en asta mirme n;tudio. ﬁn
1a stapa inlclal, el patrdn TMG fundnaentnl; dumuuntri uﬁ; ten ~
dencia miongdnica Ade diferantes dradon, asto correlacionado con
un patrbn blo-dptico, qua dempuestra algunas fibras tipo I atro =~
fiadas, enparcidan entre fihras tormales) conforme la oAfé:m.dnd
progroasa, Be nsune qua de acuardo a una alteracifin wls profunda
de lams £ibras tipo T, lo dgus cerrasponds con ]a agravaci&n del
patrSn EHG miogénico, hay tamhién una reduccidn gradual an el nf
mero de ontas fibras, Eate fanbmano deba explicar la aparlcién
do un patrén EMG neurogénice que pudisara correspondar a la ncti-~
vidad do las unidados motoras tipo 11, quianes won activadas a
wmbrales mayorea, BEn efecto, la aparieidn de patzrenes EMG nourg

géﬁico: coincide con los hallazgos morfoldgicos que damuwestran



%

'lidad da una altetaciﬁn en;1 m T

hdh,ﬁﬁqqﬁt?ido_dil-

a qn~£h£oé=paclén -

;ltan. inulunlve algunos de ellos trataron e':aiaclunaf éaton cam

'tou_paciantca,‘excluyin

€os, sugiriendo inclulo, que la ' a

farmedad (Dlstrofia Hintanica)“da po-

niendn como altnrnntlva una altnrae Gh 1 axolema, como parea

i v

asociada con una anormalidad eutrnctural rcuo ocibln- {3 6 7 9.

10}

D.Thompson e ol inico gue ha. raportado halll:gos nn 10- po»’:'

tanglales avocados audltivos del tallo ce:abrnl y aumacnicnncria
len, efectuados en 15 pacientoa. ancontzando nnormnlidnd on lon )
PEA on ol 53% a nival del puante y moncnu&fnlo, lc-que ovldenuin'
neurofistiolbgicamente, patologia del tallo cntehrnl en enta’ en -
!armcdad Unicamente en dos pacientas se encont:a:on altorndoa
laoa potenclales somatosensorialens a nlval tnl&mico. donde tam -;

bién sa han raportado cambios histOpatolagleos (cuetpol de incluy

8isn). (12)

Se han descrita anormalidades en eBtudlos neumoencefalogri-

ficos y ®BRG. De éate ltimo, en un astudio dollnguléientn afea-

tuado por Beijersbargen, se demostrd gquo én algunos da las pa =

cientes lam altaracionas BEG precediercn a los cdmblosﬁﬁnat§m1 -



cas;' Bstan anornulldadqs consigtleron en un ritmn alfa dnlbnja-f'”"

: gad de la nnfermadad. (11)

HISTOPATOLOGIA .
cuentementa encantzudnu,
en ol’' pnlimerc de nﬁulaol

te y tienen forma da-"!léehia Y

blaa !ua:on annrmalida&cs witocondrialas y dilntnci&n y prolite-

raciﬁn do lun elomento! nn:cotuhularol. Bahns hnllnzgol son con
garablal 2 ;osiancontzados an‘la Diut;orin Hiotﬁnina ¥ 1la Mioto-
é!a 1ndnclﬁa por drogac. Los c;mhiou nitocondriales fuaron simi
'lnrllla lns-altaéacionnﬂ inespecificas viatas en numorosas micpa
tins que incluyan a la distrofia tipo Duchenne, Hiopatias Ocula-
tes y alqunam de lan llamadas Miopatias Mitocondriales. Baslndg
se on los datos bloquimicon v marfolégicos observados en al moda
lo caprino, el auvtor propone que en la miotonia, un defecto en
1la monbrana os al responsahla de laz "alteracidn en la homeosta -

Ein ecflcica intracelular®, gue produce la caracterfistica contrag

clén prolongada del miiscule después de la despolarizacién, Eate



miotania), haindé'an un aﬁﬁénﬁa*ﬁn;l

arm abllldnd'ul cllcio. 113

_ponihlu, que ‘18" desnolarizaciﬁnyrenatitivn dol‘sarculamn dahida

a una dlnmlnucl&n en lu pe:maabllidad al e uro. ‘Bea 1n£1uencladn'

"por el calcio. (48} )

VCOﬂvLICACtOHHE »- En importante :ecﬁlénrr;na ascle do 8i v
épnclones. desda al punto‘do vista Obatétrico, en el caéo d; laﬁ
mujoares, v Anastésico, para ambos Beaxos, que puaden pfapaﬁtarua
en astos naclantes,

fe ha Qinto ogue duranto el embararo las pacientes sufren un
décurio:o imnortante, con ;xAcarﬁaclan de la miepatia (aumento
de la niotonia, do la dﬁbilldad v dasgaste muscular), sliando mBa
avidento a partir del sexto ¥ sdptimo mes de gastaclén, con nota
éln mejorfa durante el pueuﬁeéiu; El aumente en la concontra -«
'élﬁn nérica de ééc&enteréna: 5unde anr raenonsable de aste doter’
ﬁ(o:c; fq éua Eath harmona afecta al notencial dc merbrana § los
ﬁifh[an an votansis, A0 cue naracen ser import.untes on el Eanémﬁ
‘Ro miotBRica

Las princlpales complicaciones son z



Anteparto uborto osnonhinao (uo debe avitar al renoso pnra'.

tratar 1as hnmorrnqinn del primor trimsst:u. va aun la. inncti

. vidad cnntrihuVG al detarioro ‘da la Eunciﬁn muacular)

drnmnlon (&lta uradinnnnu & un trabajo e pnrto nranatu:o, 1-,;;} JE\

nornla ntnrina v hamorraqla pultpar:n). trabajo da parho pru-

mnturo v p:eanneaolsn hﬁlvl:a. o
.Paztn :7 al nrlmor perfodo tdesde al inicio‘del.tfaSajo'dg par~-
_to hasta la dilatacidn del cétle) usualmdnha.astﬁ prolongado
fpﬁdinﬁda éoﬁp}lénrsa por el aefaecto de QnaatEQicon ¥ ;nalgési-
gbk racihidos por la madre; el segundo periodo’ {desds la dila
. éaéi6n complota hasta ol nacimiento dal niilo) s; complica por
1a pohro apistencia voluntaria debido a la ao;exn deﬁilid;d
musculir, cuando &ste narfodo as muv prolongade hay iutrimlaé
‘to fetal & muorte del producto; el tercer por{odo'(deﬁda él
nacimiento hasta la expulsifn de la placonta) fracuentomenta
s0 complieca por la incapacidad del {itero para contraerse nor~
malmente, 1o que resulta en hemorragia (la tnercia utorina
raaponde exltosamente a la oxitoclnai;
?ostpértu 1 hoemorraglias por ;ton!a:uhérina; nérdida de la één:
Seteneln v/o muarte por sfecta socundhrio a la sdminlstracidn
de anestépicds 5 analgéaicos, (35:35)'
Adamis, dstos _né\cientuﬂ astfin sujotos U un lal.tn r.'in.lq.n da
comnlicaclaonas tnando ganuieren de manojo qnést&sicu& Es imporne
kante aue ol Anesteaidloge gue wmaneje a @ntos S téngn axs .

- . . .
2er1uncth v canécfmtunto da la sisfuncidn argfinlca y respuesta



da &mtos a las drogas nplléndaa;r _ )

En los recién nacidoa y menoieﬁ'de‘doé.aﬁn;, la anestesia
do elocclbn es la caudal cunndo la ul:uq!a es’ da nbdomen. perins’
6 6 de miembros pélvicon (siempto y euando no se raqula:a do ex
ceaiva relajacibn muscular}, En Sston paciantqs sa induce con
una minima concentracién da hnlotnnu, la naceua:la pach insertar
una aguja en el canal raquideo., Si ﬁnicumpntﬂ e ugsara halotano,
fo requeriris una mavor cantidad y une adminlotraciSn m&e prolon-
gada para poder intubar, poro Esto haco al paclents nis propenoo
a cursar durante al postoperatorio con "temblores", los gue sa
han asoclado con al desarrollo de crisis miotﬁﬁlcal. ademin de
qua al upe continvado de hnlotanu.puada pro&ocar alteracionas an
la conduccién y/o descompansacifn cardlaca.

En la mujer, cuando se requiere de analgosia durante el par-
to, ae preflere local, parn evitar paligros de depresidn raspira~
toria an la madre y el nifie. El mbtodo mis satimfactorlo, ea la
anentesla paranusrvical combinada con hloqueo del pudendo. Cuando
us raquliore deo operacibn ceasblroa, os mis megura la ansstesia lo-
cal por infileracidn directa, que ls anestosia general “suporfi-
eial“, 8o doben evitar drogan qua depriman la respiracidn, las
cualas son fatales tambi&n-para el producte, Se prefioren anes-
téeicos localos con anillo Gster (como la procalna, 2-cloroproca e
Ina & tatracalna) quo loc tipog de las amidas {(lidocafna, mepica
Ina y prilocalina), va que los primeros son petabolirados™bn a8l
plasma y placenta per lo que hay poco paso § transferancia al fe

to.



1] muv dificil ul manejo da éutos naclantou con uneutesla'

qannrul.. Lou dos ptuhlemns 1ntzannautésicas'

ﬁl importantes_

 son cl mantenur una vantilac &n udecuuda ‘yrel cantrolar 1an a.-

rritmias card!ucas._ Alqunol naclentgl :asnnndnn en una !orma a=-

contracciﬁn naraintante oua- incluv_

toriclcn. 10 cua hace. lmnnsible lu Lntubaclﬁn 5 vantilnciﬁn. (A-_

" * fortunadamsnts, la duracifn de dsta os al minmo hlamno da ac:

: cl&n dal medicamanto, tras & guatro minutonrv no aman;z# 1n vlda
dal oaclente, si &ste ha mido’ pre-oxiqanudn).. ‘La’ raapunstn a
los ralajantos musculares no-dnspolariznnteu. a8 . normal, aunque
los medicamenton gus tn usan para rnvertir su e!ecto, por ejem. ~
élo l1a neastiqmina, puedon procinitar la mintopln.

Muchos de Gotos pacientes munst:aﬁ una senoitividad aumenta
da A la derrasldn reaplratoria gecundaria al uso da barbitfiricos,
nercbticon, diazepam, ¥ va que 8stos nacimntes pueden tener alto
tnda la ventilacidn n eonaeauennin de una atrofisa & mlotonia del
diafragma v da loa miisculos accasorios dﬁ la reapiracisn, las
drogas que inducen depresidn centrxal pueden causar una hipoventi
lacidn severa & amnea, por lo qua éstas drogas dshen sor usadas
con mucho cuidado como pre-medicamentos & en ol perlodo postope-
ratorio, cuando no se diséone de ventilaecién mechnica,

R8s comfin que on Bstos enfermos hava afeccidn ¢e tipo condug
é!vo ‘en el miocardio, y la ancstasia y estimulacidn quirfrglca

vucden agravayr cualquiar problema pra%exlltente nor aumente del



tono vaqal 5 .al provocar una hlpnxla pauajnrn del niatenu cunduc

tivo. hurante la anustesia auti aumentndn la sansitividnd del

miocardio a las catecolaminus. pnr lo qua s'.reauiera de monito-

rec culdldoso.

El nar!odu pol:operaturio (1] neligruso Y tqcule:o da cuida-

ép. La ntincipnl cnmplicacl& .: " ] :atoria es 1n faﬁla & insu
giclancla r-spirator%n. nun puaﬁaﬁruguarj;ida vantlluclﬁn meclni
&a por un periodo prolanqada. 'Bl_anustﬁsica rasidual, bloqueo
nuu:o-ulculur.ﬁ medicaciﬁn analgﬁuicé, pueden resultar en hlp; -
iontllaclﬁn. A-conlecuqncia de la debilidad de los msculos to-
éﬁcicou. farinoeos v lar!ngepu, los pacientes tienen dlaminuldo
el reflejo da la tos, lo gue los hace propansos a acunular -.cré
eionea, favorace la broncoagpiracifn ¥ los hace vulnerables a
bronconeunonlas v atelactasfias.

EZn los paciaentes a los gue 50 les di anestasia gaenaeral, el
tuhe tracueal deheri nermanecer hasta gue se hallan disipado to-
des los sfactos del anastfsico, el paciente tenga fuerza para to
Asr Vv no se raculieran grandes dosls de narcbticos para aliviar
s). dolor, Un hlooueo regiconazl nostanesté&sleco, puede chviar la
neceasidad del uso de narcdticos, Respuds de axtubar, se debers
institulr tempranamante flsicterapia, vy con la primera indica -
cidn da dAificuitad en el manejo de secreciones & hipoventilacifn
se debark raintuhar al nacfente’ Las infecciones se deberfn i r
dantificar temrpranamenta y tratar an farma vigorosa,

La anestazla general con atar-dietil, a pesar de aus p:opié

dades relajantes musculares, no previene la miotonfa, Igualmenr



te lucedg con la lna-tesia raqlunal_‘ bloque:.dd'iafplncﬁ,motora
terminal.” La in!iltracian'loeal dnl mﬁlculn @5 efactiva en radu
: Droceaos extensos.

1ea, reduce In sevb-'~

alnras“ que’ puedan

L mic Lgunp de colinenterg'
s ut!plcn‘en el pl;ama ‘8 bnja actividad ehtlﬁﬁticu a&n 1us.pai-
,cientns con nlotnn!n.rwvr ' '

. _Ptcopc:atorllnentu, a SQtnu‘pnclent-l s las debers.hnﬁur.
una svaluacifn cardiaca, incluvendo monitorep Halter, ya qua las
.aﬁornulidaaes cardiacas pusden ser intermiteptes, Se deben 14051

tificar infecciones pulmonares, dar terapia pulmonar ¥ ejercicios

respiratorios y afectuar nruechas rospiratorias, (32,33,34,49)

TRATAMIENTO .~ HNo existe tratamiento para la debilidad a
hipotrofia. Son varios los agentes raportados por algunos auto-
ras como exltosos an el tratamiento de la miotonfa. Todos eatosn

tienen la nroniedad de estabilizar la membrana celular muscular

nltarando las concentraciones de iones intra y extracelulares &

nor alafin afacto flasicoouIlmice directo, FEntre astos me ancuen -

tran la carhamnzenina, Difenilhidantoina, nJ-opizauida, Procaina,
Procainamida, fuinina, cuinidina, ACTH v Estercides, La augen -

a la Carbamazenina &) nrimer medicamento de elecclidn, (2,56,57) °

eia de efactos neurotdxicos irreéeralb\e: ¥ a largo olazo hace

Mammoll roporta majoria en los alntomas da tres paclentes

al acortar el tiempo de relajacidn, después [de la administracibn




de Dantrlum. pero ‘al mismo tiempo hubo tedu:cian .en ln potencia

B mulcular por lo aue ronulta inco g mudica—.

w.ntn. (55) _ o

G.orndahl ha detnrnlnnda 1a conccntracﬁ&n da: Eelenio.:ené;ni
trando los valores nis hajos en leu pncientas con’ aEechﬁn da ma
yor qrndo, lo aue segfin &1 haca parecer que el .nlenlo enti de
quuna manera, aunque no desdas ol punto de vinta etlal&qlco, ra;
lacionado a la enfermedad. PRl reporta ragreslén y/o ﬁejorla d&g
pu@is des nueve moses da tratamiento con =melenio en cvatzro paciaep~
tes, los cuales todavia astin haje estudio, (53;54)
Sahamos qua Astos pacientes por la debllidad muscular y so~
cundario desequilibrio muscular desarrollan contracturas, usual-
mente proqremivas, hasta al grade de nerder la capacidad de deam
ﬁplar ¥ limitar el umo de las extremidades superiores, Es por
aso oue desds ol punto de vista Aa Rahahilitacibn el tratamiento
ans esenclalmente espocifico del sistema mﬁnculonalqualﬁtico; EB
ée tratamiento es sintomitico y estari dirigido haéin los sinton
mas v hallazqos de dolor, contracturas, debilidad, deformidad y
axtensldn da la canacidad funcional*
Tos nrincinales ohjetivos sen
11 Fztahlecer un nlan de RahabilitaciSn de aAcuerdo a la valora =
aibn del paclento,

2] HMantener las actividades de la vida dtnrii'y deambulacibn ol
mavor tiemno posible,

31 Anticipacién de complicaciones y desarrollo de un programa de

pr-§anc16n.



A] Consejo v anove a la familia v al paciente,
SllAuistencin al paciente con el fin de llovar una vida lo pSa
. carcana a la normalidadg, l ‘

Ta implementocidn de dstos ohjutivoﬁ se llovard a cabo uti
lizundd diﬁorsnn modalidades torupéu:icda. oftn#iﬁ. apa:nt6§ ég
agistancia, etec.. Todo ésto variark dopnndion&o de’ Qb_o? pnci;g
to o8 amhulatorio, estd confinado a una aillh'dél;uadas & és to-
talmentes depandiente. . .

-nos‘fines ncr;egﬁidos coh'iﬁﬁ difernnﬁea ﬁédaildades tera, ~
néuticas son ;cdﬁcl::el Bolo;} preéﬁnir & reducir el desarrollo
da qonc:;ctﬁ:ué. ;ﬁﬁehﬁu;'ld_potnncia muscular y mane;ner la fuﬁ
cibn al ma&oritigﬁ;;"ﬁusihié. ‘Esto se puede llevar a cabo con i

1urcicips ¢é.n;tlfnﬁ;tho.au log miisculos contracturades y forta
'lec;eéﬁo 103*mﬁs§ulns dﬁb11nn. El mantener la alineaciSn del
hu#éﬁary éhn ‘seqmentos v evitar las contracturas son vitales pn=
'sa.muntennr ia deanbielacidén, Se puede aplicar calor para dismi-
nulr el doler en caso de aue exista, ¥ principalmente en conjun-
£0 con los astiramientes, Fn cuanto al programa do cjercicies
la fortalecimlianto, las filtimas investingacionazs reflieren gue &a-
tos dahen iniclarke en las etapas ténnranas de la enfermedad,
cuanda la denenaracidn do las fihras muscularves y debilidad son
minimas, v so debhe enfatizar con ejerciclos “sub-miximos™, (1#,
75) 7 )
Tas ortcstn.oniﬁn 1ndicnda; p;ra repose & noporte de_ﬁéncu-
des debilitadosn, pr&vEnélSn1&e3£dnﬁr§ctprhi. hstnhil;dad_agf;gu-

lar, alineaci&n.co;éo?alif'bejo:!ﬁ funcional, . Los aparatos de
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ORIETIVOE DENL TRATAMIENTO REHNABILITATORIO,

MANTENRR LAS ADVI ¥ REAMRULACION
PL MAYRR TIEMPO PORIRLE.

1
N¥SAFROLLO NE UM PROGPAMA DP PRE~
YFENCION PR COMPLICACINMES.

CONSHEJO Y APOYD AL PACTIENTE Y SU
PAMILIA,

ASISTFNCIA AT, PACIENTE PARA LOGRAR
LLEVAR [IMA VINDA LO MAR CRRCAMA A
LA HORMALIDAD.

TERAFIA
FISICA

TERAPIA
OCUPACIONAL

ORTESIS

APARATOB
bE
ASISTENCIA

CALOR
EJERCYICIOS DE ESTIRAMIENTO
BJERCICIOS DE PORTALECIMIENTO

PREVENIR COHTRACTURAS
ESTABILIZAR ARTICULACIONES
ALINEAR SEGHENTOS

HMEJORMAR FUNCION

MANTENER ADVH

vz



asishancin acn para’ mantanur 1a mov!lldnd ¥y las ADVH ‘e lncluycn:
llllal de ruedas, aparaton da aalahnncin dom&sticoa y udaptaclo—'

:'nes an_ lan’ prendns da vasti:..(76.78 79)

Zn los culon mis avanzudos ¥ saverod sq la daherin ﬁar inu-{'
;trucclonns al familiar sohre nl maneio de pnoiente de ountudiu,
guafinoluye mnvlli:acionas en 1a cama, vestido, hiqiene. t&cni-
p?a degallmontuclﬁn, principalmenta,

Ei ﬁanejo integral del gnctonéa requiefa da atenclén en lon
agpectos nsicosccial, cue incluve a la tamilln‘tamhlin,'y'aducan
éionai;‘_sa d;ba dar aponvo pn;col&dica a la familia v al pacien~-
éo para tratay das svitar en lo posible la altaracidn do 1a dind-
éiua familiar v ruptura de las rolaclones intorpersonales, ade-
éﬁa de darsa conneja.da tipo gqendtico, planificacidn familiar,

‘ instrucclfn v explicaclén de los procedimiaentos qua pucden retni

épr 1a pérdida funcional y aconmejar sebre medldasn que puedan

pravaonir & minimizar las complicaclonas. (77,81,02,083}

cte80 .~ La enfarmadad usualmente progrosa hasta la muorts
dohldo a afeceidn bulbar, Ansuficlencla cardlaca 6 seaumonia por
aapiracifn, &sto en la sexta década de la vida mhs frecuantamaen~

te . (49)



Pnte aindrnma\#uﬁ :ncounuldn ‘por, Vnnlur an 1960., nn au vu- =
:riante du la niﬁe: ln ha dasczito Gnicnnunte pazn un tipo Autonﬁ

micn Dominante._(46 47!

. Pn el an ﬁe 1on casos 1a mad:a ea la n!ectada. !racuaﬁta -

nentu an !o:mn leva [} suhclinica. de manera aus en el. 60% da los

_pauo: ul dlnqnﬁntico es hechu en la madra d;;puin de 1ﬁantiticnr
la;enfexnndad neonatal. . Laa mujeraa afﬂgtndna'pata:un producir
mhs demcendencia ouns los homhtel.‘hnro_lal_a;!arenclns en farti-
iidnd son insuficientes para exnlicar estos hallazqos,

ﬁnrpar. culan ha hecho numerosas 1n§antignciones sobre ol
tema, nronona cue la herancia de la Distrofia Miotdnica Congéni-
ta osn 'nn&nnfa', wa ouo ni 1la herencia autosdmica dominants, ni
otro modo de herencia Mandeliana puoden nor s{ soloes explicar la
nranonderante nroporcelén de pacientes en gulenes la madre es ol
oadre afactado, Nllarper propone cue la forma conqﬁniéa de esta
enfarmadad resulta do una combinaclén de factores ambientalas 1i
trauterinos con ol dene autosdmico dominante (eato en el caso da
la forma tinica do la enfermedad),

Fatre laa evidenclas oue favoracen la acclibdn de factores in
trautarinos maternos estin : 1] la elevads incidencia de ple o~
avlne, hidramnies v roduccidn de movimientos fetales, cue sugie-
rar un infcio prenatal, ia severidad de la hipotonia v otros alp
tomas e usualmente mavor sn los primeros dlas de nacide, con

suhsecusnte mejoria durante la Primera década, hasta qhu apare -~



cen la miotonia ¥ otras caractar;stlcas de la forma Qdultap al
retraso mental, cuando antf presente, aparece desde ®l nacimien
to, si no es qgue antes; 8l cvadro clinico ﬁc sintomae meverog al
nacimiento con mejorfa suhsecuente, es compatible con la t?nnafg
rencia wasiva de un factor gue uctﬁu"in fitero® y contrasta con
algunas otras anfermedédes de inicle pfenatal como la anferme -
dad Ade Wardning-Hoffmann. 2] La e#}dencia genética coue Favorece
el factor ambiental materno ns,ln.nohabla preponderancia de ca -,
Bsos an los gus la madre o= ln.nfeét;da. ademis de qun no se hn-
ragistradec un caso de!lnldo da nuevn nutaci&n. -3] La gulancla'
do afeccibn en el pad:a,'aunqun notubln, ne eg nﬁnclﬁth‘y éshd.
safiala la importancia dn axamina: mis carcanamantq lou casou con
énta nnracteristicn.‘ Ll conflrwaclﬁn final de la qxintencia da

un factor maturno s&la puode proveni: do nu ldantlficnciﬁn prqci i

Ba, (35,46,47, .ml i
SAad. Hccuuaa v colaborndorcg, postulnn cue- an Gltn enfarme -
.dld. hav un rattnso on 1la lne:vacién de los mﬁsculou anguelati -
‘oos durnnta el EBBA:rollu fatal y que asto on los cazos wls ax -
:tramos, &3 rasponsable de la Aabilidad severa an alquno- nifios
nl naclmiento. L2 majorina subsacuanto an esos casos, as debida
:_a una continuacibn del‘p:ocuno de inervacl&n dn las primeras so-~
panas daspubs del nanimiaento, A pesar de la continuacidn del me
qnnilmo de inervacibn dentro del paerfode neonatal, muchos miiacur
los fracasarfn en COmplegar'su total complemonto de unldades mon

toras, cuando el proceso edti sventualmente torminado, asto as

rasponsabla de la reducclén an 1 mimero de unidados motoras ob



servadas en niﬁos mavores y adultos. He obst;nte. y; qﬁi ln ca—
Bi total poblacifn de axones motores ae habr&n oxtandldo hncin I
;"*el miiscule’ ﬁurnnto el desa:rolln, sianpre’ existe ln posihilidad.‘-
da que algunos de los axones “1nnctivon;lostublécaiin. tampornl-
ﬁente, conexiones sinapticas a!activaa ton Eibras nuscnlurau.
Pata avento &8 reununsabla de 1ll tluctuucionuﬂ en el ;ﬁmsio de:
unidades motoras v nmplitud da 1n onda H obsarvudu an unu nlhn n‘“
rin do los pacientos. (1) ‘ ' _ .
Sa ha raconocido ruclantamente & tsta en!armudad cnuo unaff"'u
causa importante dao hipotonla v anornnlidadnl conq&nltau n :

poriodo nuonatal, (45)

La forma necnatal da ﬁ!ta anfearmodad o8 muy - drnmﬁticn, non
sovoros bprohalmas rewpiratorlos, apnea al nnclmiento y cen m.jo— ‘

¥1la natural sai al hebad nobroﬁ1Vn. {15)

Lon sintomas mis freacuentms son i

~ hinotonia/dabilidad muacular qanerallzidé;

~ divlejia facial, ptosis

- dificultad pafn succionar, deqlutiu. aké?égépaf‘
= malformaciones congénitas o

~ retraso naicomotor v ael 1chqﬁdja{f

- deficlancia nnneai. )

7] imnortanto hace: notar que es la hiun:on!n, mAs qua la
miotonia, La caractaristica nripclpal (aunqun‘elactromlqgrﬁﬁlcun
mente sa ha demostrado éstd (ltima a los ciﬁed‘dinh da nécidb[ ¥
que las cataratas, ntrA caractapfstica de la forma adulta; estén

ausantes,



Las complicaciones mis frecuentes, rolacicnadas dﬁn'lo;'sig-
tomas menclonados son
= Problemas respiratorioms del tipo insuficlencila :ospigato:la;
que puede estar condlcionada por la adad qustacibnai‘é por 1la
administracifn de anestisicos duranta el trabajo de'par:q; héu—.
monia (secundarin n broncoasplraciény. ‘ ' :

= Problemas de alirentacldn {frocuantementa reqnler&ﬁ'de_al{mnn-:

tacidn por sonda)

- Malfarmaciones conaénitas, fue pueden atribulrse'&?ln‘sgnétk -

o

tatarso vare, nie cavo vare, urt:nqtifunin, cifooscoliosis, 10:4

dosis, micrognatia, naladar alto, asimetria !aciul, ho:nia 1n -"'

guinal, erintorauiden, luxaeidn conqanltn de la cadeza, untra -
bismo, hernia hiatal, tortlcolls, '3 otras no nt;ibulplen gzln
afaccién muascular ; defectos cardlacos, hid:bcotali@, anpati—.
cidad, blomueo del conducte 1agr1ﬁhi{ hid:dﬂo!foﬁi;f.cﬁtétuta
congfnita.

En ralacifn a la_dullcienﬁin_mQQEAi, harpur re!iefu gue as-
ka pﬁroce ner astﬁtlcn_y éat&f prononté dosde Al nacimiento,
pues, en au entudio de 79 pnciuntns, no hube una correlacidn dor
rinida antre la ocurrencla Qe uroblemas teupirutortoa ¥ und gone
ueouenra anoxln an el narioda de raclén nacide. RI ID promedlio
pnra nauellon canos aue cursacon con lnsu!iciencia respiratoria
fud - do ﬁﬁ ¥ nara lon aue no tuvieror asta de 65, (47)

Lua'llntomua fracunntemante mejoran o las maemapac & ﬁasoQ

de vida, pero en la nifion mAis tardia y adolescencia, se hacen ar



Darentes las caractaristicas de la forma ddnlta,'én;pa:nléuiﬁif-f

la wlohon!n,

La blonsia de miisculos mueatra nronlnentas irnas !os!ataaa 5

cidu pusitivn asocindnu con hipotrofia de fihra- tlno I ¥ con nﬁ-;

-cleo central. datos qua casi son patogncmﬁnicon de la torna 1n£agﬁ
il do ta enfarmedad. {34) ) o f

_Ha han reportado estudics normeles de valocidad de' condue =~
élﬁu'an un beb# de cince dlas de nacido v cambion electromiogri -
:icua caracterinsticos an &ste mismo naciente, nor lo que losn auté .
éps anfatizan la imnortancia de realizar aste éltudln én los neo=
natos, para diferenciar &ete sindrome de otros con los que puado
confundiras, ya sea con sindromoes cue también presentan miotonfa,
como la Miotonla Congénita, parfilisis PerisSdlca niookaldmica y
Distrofia Ostaccondromuscular, & con eanfermedades que no tienen
miatonla wero sl hipotonia neﬁera y diplejia facial, como la Hipo
tonila Congénita Renigna, Miopatias Congdnitas vy Sindrome de Me -
bius. (45

Chassevent ha encontrado en nifios con Distrofia Mioténica,

adelgazamiento imnortante del arco posterior de las éoutili;s, é
videnciado rvadioldgicarenta, sstableciands gue &sta hipaplasia
as lauundazlh a ia hinotonia 9 nu:anuln da contracecidn dﬂ los
miisculos tntareéstituu durants la vida int:nutarina. Concluya
que la pé-laﬁci; Ads @ste dafecto costal aseciado a hipotonts ¥
Alsfuncibn respivatorla en nifios n término, de peso pormal, Bun
glere fuertements Diptrofia MiotSnica, (44)

¥l prondstico de vida para lon nifioe que pobreviven el perf



édo neenatal os hueﬁo.xzeQ;inpar:angé nqgﬁaajér a los padras; in.
dependientenente del'tntﬁrn dal niﬁo; ehkchdpté:a 1arﬁaéi§£3n de

dar mnniobran;de-rgnﬁéitpclﬁﬁ_anilol’prlmbfo;:diéh'dé‘vldu.
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