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1. INTRODUCCIÓN 

La Distrofia Muscular de Ouchenne, es uno de los desórdenes de 
origen genético más graves dentro de la población mexicana y mundial. Es 
una enfermedad progresiva y letal, que tiene como incidencia 1 caso por cada 
2500 nacimientos de varones, aunque ésta puede elevarse dependiendo de la 
presencia de mutaciones in novo. (1) 

La enfermedad es causada por la deficiencia de una proteína que forma 
parte estructural de la membrana de las células musculares, produciéndose 
ruptura celular e infiltración de grasa y tejido conectivo, llevando al 
individuo a una incapacidad motora total desde edad temprana, acompañada 
de signos y síntomas clínicos no menos importantes.<2) 

Eso hace que todos los yesponsables de la salud, estemos 
constantemente interesados en encontrar nuevos y mejores métodos de 
diagnóstico o terapias que ayuden a mejorar la calidad de vida de estos 
pacientes. Los farmacéuticos, como parte de este equipo, consideramos la 
necesidad y obligación de brindar información, para apoyar a su educación; 
logrando que éste conozca más sobre la etiología de la enfermedad, del 
diagnóstico y la terapia, de cómo hacer un óptimo uso de medicamentos y de 
establecer los parámetros de seguimiento, con el propósito de que lleve un 
correcto manejo terapéutico. 

Una de las formas más sencillas para que el paciente se informe, es. a 
través de la elaboración de folletos, los cuales realizados en lenguaje 
adecuado, pueden formar parte de una sesión educativa, que además permita 
su difusión entre los profesionales afines (médicos y enfermeras) y público 
en general. \3l 

Si logramos que los pacientes y sus familiares aumenten el 
conocimiento sobre esta enfermedad, podemos elevar el cumplimiento de 
tratamiento, disminuir complicaciones e inclusive alargar su tiempo de vida. 

1 



2. OBJETIVOS 

Proponer el manejo terapéutico para pacientes con Distrofia 
Muscular de Duchenne. 

Elaborar un folleto informativo dirigido a padres de familia 
sobre la Distrofia Muscular de Duchenne (DMD), con la 

finalidad de que ellos aumenten sus conocimientos sobre el 
origen, el diagnóstico, etc. y fomenten el cumplimiento de la 

terapia farmacológica y no farmacológica en sus hijos, de 
manera que sea posible mejorar así su calidad de vida. 

z 



3. GE,NERALIDADES 



3.1. CONCEPTO Y FINALIDAD DEL MANETO TERAPÉUTICO 

El manejo terapéutico es considerado como la opción terapéutica más 
apropiada para mantener la calidad de vida de un paciente en enfermedades 
crónicas o para restablecer el estado de salud; a través de iodividualizar la 
terapia tanto farmacológica (correcto uso de medicamentos) como no 
farmacológica (ejercicio, dieta, hábitos, etc.), mediante el establecimiento de 
consideraciones farma.cocinéti.cas y fannacodinám.icas qu.e presente cada 
paciente:, así como el señalamiento de cambios en su estilo de vida y hábitos 
higiénicos, como ejemplo. Otro objetivo del manejo terapéutico es disminuir 
complicaciones o cuadros agudos, que pongan en riesgo la vida del paciente, 
así como evitar ala,gamiento de tratamiento o recaídas. 

Al admioistrar medicamentos para llegar a cumplir este objetivo, 
debemos tomar en cnenta diversas variables que determioarán el grado de 
efecto de estos y por tanto el éxito de la terapia, como la variabilidad 
biológica,. la edad, la presencia de reacciones adversas, interacciones fármaco­
fármaco, fármaco-alimento y fármaco-patología, presencia de tolerancia y 
toxicidad entre otros (Esquema 1). (<l 

FACTOR ACQONES QUE AFECTAN EL ÉXITO DE 

~ 
LA TERAPIA 

Cumplimiento por parte del paciente 
T Errores en la dosiflt.acióo 

Vía de administración 
Requerimientos previos 

DOSIS ADMINISTRADA 
Rapidez y magnitud de la absorción 

Talla y composición corporal 
Distribución en el líquido corporal y tejidos 

Unión a proteínas plasmáticas 
Velocidad de eliminación 

CONCENTRACIÓN~ 
EN SITIO DE ACCIÓN variables fisiológicas, dieta 

/ - factores genéticos, aparición de tolerancia 
\ efectos de placebo • interacciones medicamentosas 

interacciones fármaco-receptor 

1 ,•n nv, ~· . . 
1 • .. 

Esquema 1. Acciones que modifican el efecto de un fármaco en el organismo.<4l 
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3.2 INFORMACIÓN SANITARIA PARA EL PACIENTE 

Desde principios de siglo, se comprendió la necesidad de informar y 
de guiar al público, por medio de folletos y boletines para que este supiera 
como evitar infecciones al seguir reglas de higiene y saneamiento., las cuales 
cambiaron la conducta y hasta la manera de pensar de aquellas personas. (5J 

Mas tarde, se realizaron campañas de manera continua, para informar 
sobre enfermedades transmisibles, como es el caso de la tuberculosis, en el 
cual se inculcó a las personas a no escupir en el suelo; siendo tanto el avance 
hasta el punto en que se aconseja como mantener la salud, siguiendo una 
buena nutrición y dieta !51 • 

En el campo de la preparacron y el uso de materiales impresos 
redactados en lenguaje adecuado para el público en general, acerca de 
fármacos especificos o clases de fármacos, fueron la United States 
Pha:rmacopeia (USP) y la American Medical Association (AMA), dos de los 
precursores más destacados en esta labor t•I. 

Esto ha llevado a que muchas organizaciones, que prestan servicios de 
salud, engloben el propósito fundamental, que se debe segnir para informar 
a la población de manera sencilla, veraz y comprensible: 

Motivar a los pacientes a que cuiden su salud, por medio de la 
realización responsable de prácticas higiénicas adecuadas; habilitar para la 
toma de decisiones, respecto al diagnóstico o tratamiento (buen uso de 
medicamentos y la adopción de regímenes de rehabilitación) en algún 
padecimiento; así como ayudar a tratar en su propia casa molestias menores y 
hasta dar servicios preventivos y de apoyo que sean útiles entre su familia y 
la colectividad.fll 

Esto se logra, a través de reunir información científica cada vez más 
actualizada, difundirla y facilitarla ,por medio de la preparación de material 
didáctico apropiado; siendo específica para un grupo determinado de 
pacientes (unilateral: exposición del tema) o de profesionales afines 
(bilaterai: intercambio de conocimientos). Es necesario educar a través de 
situaciones vivas y mediante experiencias reales y no sobre la base de 
conferencias académicas acerca. de lo que es necesario hacer. (8l 
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El material para informar puede ser audiovisual (videos, maquetas y 
diapositivas) o impreso (folletos, boletines, carteles, libros), dependiendo de 
los recursos con que cuente la organización o grupo de salud, así servirán de 
apoyo en una sesión educativa, que refuerce los mensajes verbales. 
Recordemos la frase china que dice ª Si lo oigo lo olvido, si lo veo lo 
recuerdo, si lo hago lo sé". (3,5,S) 

El indicado para elaborar este tipo de información sanitaria, debe ser 
un profesionista preparado, con imaginación y cualidades de obtener la 
comprensión y la participación de otros trabajadores que laboran en campos 
afines, por eso, aqui participamos los farmacéuticos. 

3.2.1. CONCEPTO Y OBJETIVOS DE UN FOLLETO SANITARIO 

El folleto forma parte del material impreso, utilizado como método 
indirecto para transmitir información de una manera concreta, utiliz.ando la 
cantidad de hojas necesarias para permitir al lector asimilar de manera 
sencilla temas que le interesen y que le sean útiles, esto puede variar 
dependiendo las necesidades del público al cual va dirigido; logrando así 
satisfacer sus inquietudes y aumentar sus conocimíentos sobre salud. El 
material a utilizar para la elaboración de un folleto debe ser de calidad y de 
un tamaño que sea práctico para el lector, que lo pueda leer sin esfuerzo.~¡ 

Al informar de manera completa y clara al lector, logramos cumplir con 
los objetivos planteados para la educación sanitaria, que busca la prevención 
y fomento de la salud, el diagnóstico precoz, el tratamiento adecuado y la 
rehabilitación de individuos no sanos y pacientes. (3) 

3.2.2. CONTENIDO DE UN FOLLETO SOBRE INFORMACIÓN 
SANITARIA 

1~ Debe realizarse una pequeña presentación, para determinar en ella, a 
qué tipo de público está dirigido, los objetivos a alcanzar y si es necesario el 
uso de algún otro material, para que esta información sea lo más completa 
posible. 
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2. Establecer el oñgen y descñbú las manifestaciones de la patología a 

tratar, es decir, los signos (las molestias que el paciente señala., ej.: dolor de 
cabeza, mareo) y síntomas (e,<teñorización de nna alteración orgánica o 
funcional apreciable por el médico o la enfermera) que presenta el paciente.<31 

3. En el caso, que exista prevención de la enfermedad, se recomienda 
establecer normas o reglas que permitan evitarla, esto permitirá que el folleto 
sea interesante , no sólo para el paciente enfermo, si no para el público en 

general. 

4. Deiallar las formas en que el paciente puede ser diagnosticado. 

5. Describú el tratamiento no farmacológíco, destacando la importaocia 
de la dieta, de la terapia física, del reposo, de excluir malos hábitos, así como 
evitar el consumo de alcohol, tabaco o café. 

6. Al describir el tratamiento farmacológico, es importante denotar que 
la efectividad del tratamiento, depende del cumplimiento indicado por el 
médico. Con este propósito, se detallará., por qué se está utilizando dicho 
medicamento, estableciendo con ello, la importancia que tiene administrarlo 
adecuadamente, según la dosis diaria prescrita; tomando en cuenta la vía de 
administración, los intervalos de tiempo entre cada toma, como administrarlo 
correctamente (de acuerdo con el estilo de vida del paciente) y la duración 
del tratamiento. 

Dar instrucciones sobre qué hacer en casos de omisión o 
sobredosificación; señalar que la automedicación no es la forma correcta de 
llevar a cabo un tratamiento, así como detallar la presencia de efectos 
adversos, interacciones medicamentosas, interacciones entre los 
medicamentos y su patología, etc. 

7. Señalar diversos consejos sobre el almacenamiento y conservación 
de los medicamentos. 

8. Es necesario saber como percatarse si presenta algún estado crítico y 
señalar a sus familiares como pueden ayudarlo a salir de éste o simplemente 
a cumplir el tratamiento, etc. 
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9. Establecer una conex10n entre el paciente y algún centro de 
información de medicamentos, para que éste pueda resolver cualquier duda o 
inquietud sobre la administración de medicamentos. 

3.3. GENERALIDADES SOBRE LA DISTROFIA MUSCULAR DE 
DUCHENNE 

3.3.1. ESTRUCTURA GENERAL DEL MÚSCULO ESQUELÉTICO 

El músculo es el tejido especializado en la contracción, por el cual se 
genera fuerza mecánica que hace posible el movimiento. Existen tres tipos 
principales de acoerdo a la labor que desempeñen (fig. 1): el músculo 
esquelético permite el movimiento de las articulaciones, logrando así 
caminar, correr o pararse; el músculo liso, permite que se lleven a cabo 
movimientos involuntarios como el peristaltismo del intestino y el cardiaco 
permite el latido del corazón. En las distrofias musculares se observa una 
degeneración de este tejido, por lo que funciones orgánicas vitales se ven 
aminoradas, especialmente en el músculo esquelético.(].º) 

El músculo esquelético es responsable de casi todos los movimientos 
voluntarios, formado por grupos de fibras musculares multinucleadas (fíg. 2), 
que contienen en su citoplasma a las miofibrillas, elementos de estructura 
cilíndrica de 1 a 2 µm. de diá.me.troJl0,11) 

Fig. 2 Célula del músculo esquelético_no> 
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Cada miofibr.Ila, está formada por una cadena de unidades contráctiles 
llamadas sarcómeros (fig. 3) de 2.2 µm. de longitud, las cuales le dan la 
apariencia estriada al tejido; cada uno de estos contiene un ensamblaje de 
filamentos superpuestos y paralelos, los filamentos delgados están fODDlldos 
de actina con proteinas asociadas que están unidas a las líneas de sepuación 
( discos Z) entre cada uno de los sarcómeros, dándole soporte estm.ctural; los 
filamentos gruesos están formados de polímeros de isoformas de miosina-II, 
superponiéndose a los filamentos delgados.<1•1 

Por cada filamento de miosina existen 6 de actina, existiendo 3 
filamentos de miosina por cada sarcómero. Al momento de la contracción los 
discos Z se acercan mutuamente, haciendo que los filamentos de actina se 
muevan hacia dentro del sarcómero, de manera que las áreas de 
superposición de los filamentos de actina con los filamentos de miosina 
aumentan. (10,t1, 12> 

----------sarcómem---------

Fig. 3 Estructura de un sarcómero, considerada la unidad contráctil de una 
miofibrilla(lO) 

Las miofibrillas son cubiertas por un arreglo de tú.bulos y vesículas 
conocido como retículo sarcoplásmico (Fig. 4), el cual es responsable de 
liberar y recoger iones como Na•, K• y Caz+; el flujo de iones Caz+ ar- de 
la matriz extracelular hasta el sarcómero inicia la contracción en cada una de 
las miofibrillas de manera simultánea, al ser estimuladas par la liberación de 
neurotrasmisores localizados en las terminaciones nerviosas de las unidades 
motoras, constituidas de un cuerpo celular y de un axón, las cuales están 
unidas a. cada míofibrilla.<1º•"' 
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Fig. 4. Sistema de membranas que transmiten la señal de contracción hacia el citosol en 

la célula muscular.<W> 

La fuerza de contracción muscular depende del número de unidades 
motoras presentes, de la frecuencia de descuga de la unidad motora y de la 
velocidad de contracción de las fibras m\lSCUlares. 

Las fibras musculares esqueléticas pluricelulares, se han formado 
durante el desarrollo embrionario, a partir de la fusión de mioblastos, los 
cuales en este proceso de maduración van perdiendo la capacidad de duplicar 
su material genético. El número de células que tiene un adulto, se alcanza 
desde antes del nacimiento y este puede crecer en volumen, longitud o 
grosor. Sin emba,go, existe un pequeño número de mioblastos en forma de 
células inactivas, pequeñas y aplanadas que están en contacto con las fibras, 
localizándose a nivel de la lámina basal; funcionando como células madre en 
el proceso de renovación.(l•.ut 
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3.3.2 PROTEÍNAS ESTRUCTURALES EN EL MÚSCULO 
ESQUELÉTICO. 

Durante el proceso de la contracción, es necesario que los filamentos 
de actina y miosina. de ca.da. miofibrilla estén dispuestos uno respecto al otro, 
en condiciones óptimas de distancia. y alineación.!1•~21 Esta organización 
exacta se mantiene gracias a un sin número de proteínas, que tienen 
funciones específicas (Tabla 1). 

En un individuo sano, el mecanismo de contracción es perfectamente 
dilucidado, no así en los que presentan enfermedades musculares, debido a 
la carencia en algunos ca.sos de proteínas estructurales que conforman a la 
membrana celular, lleva a una degeneración progresiva, pues ésta se toma 
laxa, lo que ocasiona una sobrecarga de Ca2• y salida de enzimas 
citosólicas.!l>i 

Distrofina Permite la unión de proteínas especificas de la matriz 
e:Jdracelular a los filamentos de actina de la 

miofibrilla. 

Tabla l. Ejemplo de algunas proleínas estructurales, cuya función es importante para 
mantener la integridad del músculo esquelético.(to~•l 
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3.3.3. CONCEPTO Y CLASIFICACIÓN DE ENFERMEDADES 
MUSCULARES (MIOPATÍAS) 

Las enfermedades musculares constituyen un grupo heterogéneo de 
afecciones que tienen en común el daño producido a los músculos 
esqueléticos, la mayor parte, determinados genéticamente; manifestándose 
por una disminución o pérdida de fueiza, amiotrofias y a veces 
pseudohlpertrofias, especialmente en la musculatura proximal.fl•l Se 
distinguen dos grandes grupos de miopalias: 

1. Miopalias primarias o verdaderas (Tabla 2): 

En su mayoria de tipo hereditario y degenerativas, estas se pueden 
clasificar según presenten o no miotonía (metabolismo anormal de ea••, que 
provoca contracturas musculares sostenidas después de la eslímulación 
voluntaria mecánica).(15) 

Distrofia Muscular de Duchenne Enfermedad de Thompson 
(DMD) 

Distrofia Muscular de Bed<er 
Y'½'0S'Pi: .. ···· ~:, ~ ...•. '..l/i~i.i °iht)lh1t~~~~*¿~i;,~":.ª 

Fascioescapulohumeral Paramiotonía congénita 
Distal 
Ocular 

Oculofarfn 
~.$iisÉ4''i~1E'~"".~~á4'i~te f:~Míot6¾Mtrd\jjfil'tá~irca'i~.'c'*· 

Tabla 2: Qasilicación de enfermedades musculares primarias.(16,17) 
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2 Miopatías secundarias o asociadas (Tabla 3): 

Son de origen no hereditario, dependientes de diver.;as causas: 

Tabla 3. Clasificación de enfermedades musculares secundarias.<17l 

3. Dentro de las miopatías causadas por trastornos en la conducción 
neuromuscular, se encuentran la Miastenia gravis y el Síndrome de Lambert­
Eaton .~7J 
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3.3.4. CONCEPTO DE DISTROFIA MUSCULAR 

Dentro de estas mi0patías se encuentran las distrofias, es decir 
enfermedades del músculo esquelético, que tienen como características 
generales, ser determinadas genéticamente, causando deterioro gradual al 
músculo, acompañado de atrofia grave y debilidad progresiva (l<,1SJ. Cada tipo 
de distrofia difiere en los músculos afectados, la edad a la que se manifiesta y 
la velocidad de degeneración (Ver Tabla 4). 

EÑFÉRMEVAb· .:c;,;-¡;ffi\:U-Otr:~,: ' -~ . 'SID@·• 0 
·"':" 

:fk1~~J~~]t i?c'mr~g¿~," ~L't~~q 
Distrofia 

Muscular de 
Ducltenne 

(DMD) 

Eme,y•Dreifuss 

2-6 años 

Niñez y 
temprana 

adolescencia 

Pelvis y 
ascendentes 

Debilidad muscular y 
destrucción de las 
fibras musculares, 

sobrevivencia hasta la 
da década 

Tabla 4. Características generales de las diferentes distrofias musculares.m:> 
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En este trabajo nos enfocaremos a la Distrofia Muscular 
pseudohipertrófica de Duchenue, denominada así por el neurólogo francés 
Guillaume Benjamin Amand Duchenue, quien en 1868, describiera por vez 
primera a esta enfermedad.~•) 

Al ser un padecimiento que afecta a niños varones, dejándolos ajenos a 
una actividad física normal, además de presentar otros problemas orgánicos, 
surge la afanosa necesidad de realizar este trabajo, conjuntando la más 
reciente información, debido a que la comunidad científica está realizando 
muchas investigaciones para encontrar alternativas terapéuticas, que 
controlen o erradiquen definitivamente el origen de la enfermedad, haciendo 
más alentadoras las expectativas de vida de las personas con DMD. 

3.3.5. DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE 
CAUSAS 

Se ha dicho que las distrofias musculares son enfermedades 
hereditarias, es decir que son transmitidas de generación en generación, 
siguiendo leyes mendelianas; en la actualidad se han identificado más de 400 
tipos de desórdenes metabólicos hereditarios, con 35 deficiencias descritas en 
el hombre y se conocen más de 5000 enfermedades determinadas por la falla 
en un sólo gen. t19) 

Sabemos que un gen es la unidad de la herencia, es decir parte del 
material genético (DNA) que es capaz de llevar la información necesaria para 
que, a través del proceso conocido como ª dogma central de la genética" se 
formen proteínas con capacidad funcional en el organismo. 

Material genético 
DN&-------+ 

Transcripción 
RNAm-----+ 

Traducción 
PROTEÍNAS 

14 



Cuando el material genético sufre un cambio permanente, lo cual 
significa una modificación en la secuencia de nucleótidos o en la disposición 
del DNA en el genoma humano, se dice que ha sufrido una mutación, estas 
pueden clasificarse según la cantidad de material dañado: las mutaciones 
genómicas OCUITen cuando la segregación cromosómica es errónea, esto 
significa que el número de cromosomas puede varlar aumentando o 
disminuyendo; las mutaciones cromosómicas, se originan por un 
reordenamiento en los cromosomas, como el caso de las traslocadones, en las 
cuales dos cromosomas homólogos o no, intercambian fragmentos que 
pueden afectar a la expresión de los genes involucrados; las mutaciones 
génicas pueden derivarse de sustituciones de pares de bases, deleciones o 
duplicaciones que eviten la formación de una proteína o que ésta se sintetice 
de forma equivocada siendo disfuncional. (1) 

La Distrofia Muscular de Duchenne sigue una herencia recesiva ligada 
al cromosoma X ( se detallará más adelante), causada por una mutación en el 
gen denominado dmd, el cual consta de 79 exones localizados en la banda 21 
del brazo corto de dicho cromosoma (Xp21), el cual codifica para la expresión 
de una proteína, la cual es de vital importancia para mantener la estructura 
del tejido muscular.<1,12,14,19¡ 

La carencia o cambio del gen dmd (Fig. 5) en el material genético, se 
debe en una tercera parte a nuevas mutaciones, sobre todo a deledones (60-
65%), duplicaciones (6-10% de los casos) y el resto a desplazamientos de 
lectura y mutaciones puntuales; esto es debido a la alta tasa de mutación ( 0.4 
a 1 x 11}') que presenta por ser uno de los genes más grandes dentro del 
genoma humano hasta ahora descritos, representando el 1.5 % de todo el 
cromosoma X, con 2300 Kb ( kilopares de bases).\ll 

Las dos tercera partes restantes se deben a la presencia de madres 
portado.ras, mujeres que tienen en uno de sus cromosomas X al gen mutado, 
pero que no presentan la enfermedad.(14) 

15 



-, • ·~ -·-
• 
---

, . 
. ,. 

X 
Fig. 5. Localización del gen dmd en el cromosoma X. 

La proteína faltante, asociada a la DMD, se conoce como distrofina 
(Fig. 6), la cual forma parte del lado interno de la membrana sarcolémica que 
rodea cada fibra muscular esquelética, teniendo como función mantener la 
integridad estructural al unir proteínas específicas de la matriz extracelular a 
los filamentos de actina de la miofibrilla, permitiendo así, estabilizar al 
sarcolema en momentos de estrés durante la contracción muscular; su función 
es similar a la espectrina y cuenta con una estructura parecida a a-actina.<'·'º-'ºl 

La distrofina tiene una longitud de 150 nanómetros y pesa 427 KD, 
teniendo 3685 aminoácidos, separados en 4 dominios: 

• I _,,..\ __ 
' J 

1 2 
Área de Área de estr11ctura helicoidal, 

enlace a actina. (similar a espectrina) 

3 4 
Área de enlace al complejo 

distrofina-glico})roteínas. 

Fig. 6. Representación de la proteína distrofina_(2o} 
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Donde: 
1) Dominio N-terminal (240 aminoácidos), el cual presenta una 

homología con la región N-terminal del enlace-actina de la a-actina y f3-
espectrina.(2•J 

2) 25 segmentos de estructura helicoidal triple de 109 aminoácidos, 
cada uno interrumpidos por regiones bisagras ricas en prolina que le 
adicionan flexibilidad a la molécula. (13>•1 

3)1 segmento rico en cisteína, similar a la :región de enlace a caldo de 
a.-actina. 

4) Dominio e-terminal con 420 aminoácidos.(la,,2o1 

La proteína dislrofina está estrechamente asociada a un largo complejo 
oligomérico de proteínas, conocido como complejo distrofina-glicoproteinas 
(CDG), formado por a(156 KD) y fl(43 KD) distroglicanos, las cuales se unen 
a la lámina extracelular; a(SO KD), fl(43KD}, y(35 KD)-san:oglicanos y 
sarcospan (25 KD), que funcionan como proteinas transmembranales por lo 
que es difícil su aislamiento (Fig. 7).(211 Al no encontrarse la distrofina, existe 
una reducción simbólica de los niveles de todas las demás proteínas de dicho 
complejo, debilitándose los enlaces transmembranales de la célula muscular, 
permitiendo la entrada exagerada de iones eaz+ que provocan cambios en la 
actividad de las bombas de Ca'• ATPasa y de Na•-K+ ATPasa y la salida de 
componentes citoplasmáticos como creatincinasa.c11,14,2s.,24,2S) 

Fig. 7 Representación esquemática de la localización de distrofina en la célula 
muscular.(20) 
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Por estudios de mapeo in.munodtoquímico., se ha demostrado ia 
expresión de distrofina, no sólo en el sarcolema del músculo liso, cardíaco y 
esquelético, sino también en la membrana postsináptica de algunas 
neuronas piramidales en la corteza cerebral, así como en el soma y regiones 
dendriticas de las células de Purkinje, lo que podria estar relacionado con 
daño mental, debido a uo defecto p0tencial en la toma del ion Ca'• en el 
proceso de la sinapsis. (21, 23¡ 

En situación normal, las miofibrillas son reemplazadas por 
regeneración, mediante la fusión de mioblastos, pero en este caso la 
degeneración es inevitable debido a que son sustituidas por tejido 
conjuotivo (pseudohipertrófico), en especial por fibroblastos, los cuales 
proliferao y producen grandes cantidades de colágena. <•> 

Al verse afectado la producción de esta proteína ror mutación de su 
gen correspondiente, provoca cambios metabólicos en las células musculares, 
lo que ocasiona una patología; por lo anterior se considerada a la DMD, un 
error congénito del metabolismo.(ll 
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3.3.6. HERENCIA PRESEl\'TE EN LA DISTROFIA MUSCULAR DE 
DUCHENNE 

Los cromosomas sexuales, sufren una recombinación genética dentro 
de los segmentos denominados seudoautosómicos, debido a que gran parte 
de estos cromosomas tienen regiones estrictamente ligados al sexo; pero 
además el cromosoma X presenta genes indispensables para la vida e 
independientes del sexo.~l 

La enfermedad genética es el producto de la interacción de 2 genes, 
uno recibido de la madre y uno del padre, los cuales siguiendo leyes 
mendelianas se expresarán si son dominantes o no lo harán si son recesivos. 
Ahora bien, cuando hablamos de desórdenes recesivos ligados al cromosoma 
X, debemos tomar en cuenta: 

1. Los varones poseen únicamente un cromosoma X, denominándolos 
hemicigotos con respecto a los genes ligados al X; por lo cual, si ellos heredan 
de su madre un gen incompleto o con cambios en sus nudeótidos, 
presentarán la enfermedad relacionada a dicho gen.(11 

2. En las mujeres con cariotipo 46, XX-Xp21, es decir, mujeres que 
tienen 46 cromosomas totales, con dos sexuales y en uno de ellos no se 
encuentra la banda 21 donde se localiza el gen dmd; pueden no presentar la 
enfermedad debido a que el gen normal permite la correcta expresión de la 
proteína distrofina, enmascarando así al gen dañado presente en el otro 
cromosoma,. por lo que se les considera 11portadoras sanas", esto determina 
que es una enfermedad de tipa recesiva, puesto que si fuera dominante no 
existirían portadoras sanas. 

Dependiendo cual de los dos cromosomas se haya inactivado en etapa 
embrionaria, siguiendo la leyes de Mary Lion, puede ser que la mujer 
presente una debilidad muscular significativa (8-10 % de los casos); en 
algunos reportes se manifiesta la presencia de mujeres con DMD, debido a 
traslocaciones de la parte distal del cromosoma X con algún autosoma o en el 

-caso de que la mujer padezca Síndrome de Turner (45., XO), donde solo esta 
un cromosoma X, haciendo evidente la falta de la proteína.~) 
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3. Los v.nones con este üpo de enfermedades; si llegan a la edad 
adulta., transmiten a sus hijas la carencia del gen, quienes son portadoras; 
pero nuru:a lo trasmitirán a sus hijos. Para el caso de la DMD, los varones (<16, 
XY-Xp21) no pueden reproducirse, por lo cual se considera una enfermedad 
de tipo letal. 

XX 
.Mujer sana Mujer portadora Varón con DMD, · 

Fig. 8. Formación de cigotos provenientes de una madre portadora con mutación en el 

gen dmd y un padre sano. 

4. El hijo de una portadora tiene un 50 % de probabilidad de ser 
afectado. (fig. 8) 

5. La hija de una portadora tiene un 50 % de probabilidad de ser 
portadora.(Fig.8)(12) 
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4.MANEJO 
TERAPÉUTICO 



4.1. SIGNOS Y SÍNTOMAS DE LA DISTROFIA MUSCULAR DE 
DUCHENNE 

La DMD es uno de los desórdenes musculares serios más comunes 
presente en niños, con una incidencia que varia de 1 caso por cada 2500 a 
5000 nacidos varones.(ll 

No existen indicaciones físicas al nacimiento, que señalen dif~ncias 
enh.'e niños sanos y niños con esta enfermedad; los cuales comienzan a 
caminar a mayor edad que los infantes promedio, haciéndolo en forma de 
11pato" por un balanceo de caderas, al que se le conoce como marcha de 

T rendelenburg, esto propicia que frecuentemente tengan caidas y presenten 
dificultad para levantarse, lográndolo solo con el apoyo de las manos en los 
tobillos, espinillas, rodillas y muslos de manera consecutiva, a esta forma de 
levantarse se le conoce como signo de Gowers, manifestándose en el 100 % 
de los casos. (16, 26) 

Debido a la presencia de pseudohipertrofia en las pantonillas (Fig. 9), 
provocado por la infiltración y proliferación de colágeno (en ocasiones en 
vasto externo, en deltoides y hasta en glúteo mayor.,. tríceps o macetero), se 
produce un ensanchamiento W,. que todos los movimientos locomotores de la 
extremidades, como cor:rer, trepar o escalar pequeños llanos se ven 
disminuidos; un signo primario característico, se presenta cuando el niño 
entre los 5 a S años, tiende a gatear para subir escaleras, por lo que a temprana 
edad deben nsar silla de ruedas (10-12 años).~21 

Fíg. 9 Fotografía de un niño de 8 años con Distrofia Muscular de Duchenne, el cual 
presenta pseudohipertrofia en la pantorrillas. (1) 
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El progreso de la enfermedad, debilita primero a los músculos de los 
hombros y pelvifemorales, más tarde a los superiores del tronco, de los 
brazos y de la cintura escapular; en estados tardíos, existe un encogimiento y 
pérdida del tejido muscular en el pectoral, peroneo y tibia anterior, 
presentándose en un 50 a 80% de los casos, una curvatura de la espina dorsal 
denominada escoliosis, la cual comprime la caja torácica, llegando a ser 
molesto y doloroso; ocasionando que la cabeza se vaya flexionando hacia 
adelante al perder la fuerza de los músculos extensores del cuello.C12,1" "•''> 

El 30 % de los casos, presenta desventaja intelectual, teniendo en 
promedio un I. Q. de 83 (con rango de 46 a 93). Al realizarse diversos estudios 
moleculares, se observó que los niños más retrasados presentan deleciones 
de los exones 44 a 55 y los de menor grado de los exones 8 a 44 del gen dmd, 
esto denota la importancia de ciertos segmentos de la proteina distrofina, en 
este caso, para llevar a cabo la toma de Ca2• en la sinapsis. El encéfalo de los 
niños DMD presenta paquiguiria. alteración del patron neuro-cortical y peso 
reducido.C14 241 

Es común la presencia de problemas cardíacos ( 70 % de los casos ), los 
cuales son sintomáticos en un 10%, observándose anormalidades en el 
movimiento y fibrosis de la pared lateral y posterobasal del ventrículo 
izquierdo. Se presentan arritmias, insnficiencia cardiaca progresiva, prolapso 
mitral en el 25% de los casos y hasta muerte súbita. (1<, 15, 16, 281 

El debilitamiento o falta de fuerza de los músculos diafragmáticos, 
torácicos y abdominales, produce fallas respiratorias en los pacientes con 
DMD del 55 al 90% de los casos, entre los 16 a 19 años de edad, conduciendo 
a la fatiga de los músculos en los procesos de inspiración o espiración, 
presentándose un sindrome pulmonar restrictivo, debido a un imbalance 
entre la carga mecáuica que está incrementada y la capacidad vital que está 
disminuida, interfiriendo con el mecanismo eficaz de la tos y causando 
retención de secreciones, además de regmgitaciones nasales y una voz de tipo 
nasaJ.(15,27,2s, 29) 

Lo anterior provoca infecciones recurrentes del tracto respiratorio 
superior, dando como consecuencia neumonías repetidas, necesitando 
hospitaliza.ción. Asimismo, existen recurrentes hlpoxemias durante el sueño 
REM, por una reducción en la actividad intercostal y músculo accesorio que 
acompaña a este sueño.(15, 30,31) 
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En ei estómago se manifiesta la pérdida de músculo liso, 
principalmente en la iámina longitudinal y en menor grado en la lámina 
circular, esófago distal y en el duodeno, siendo reemplazado por tejido 
conectivo, por lo que es común cuadros de estreñimiento crónico, episodios 
repetidos de dolor abdominal y distención asociada con nausea y vómito, 
acidez gástrica, mostrando al intestino delgado y al colón dilatados. Los 
reflejos faringeos se encuentran reducidos, existe dificultad para la deglución 
y el vaciamiento gástrico es retardado debido a la hipomolilidad que 
presentan los pacientes con esta enfermedad, haciendo posible la propensión 
a neumonitis por aspiración. (16,32,33) 

En el aspecto psicosocial, sufren de depresión debido en parte a su 
postración y a una disminuid.a tolerancia a la frustración por su inmadurez 
emocional .. Tarde o temprano la enfermedad es progresiva y mueren entre los 
5-20 años después del inicio de la patología.o•,16l 

4.2 DIAGNÓSTICO DE LA DISTROFIA MUSCULAR DE 
DUCHENNE 

Se conoce el riesgo de un niño a padecer la DMD, por medio de la 
historia familiar, sobre todo dirigida a la detección de portadoras. La 
determinación de CREATINFOSFOCINASA (CPK sérica) es la técnica más 
útil y barata para realizar según el criterio de Ionasescu, dicha detección, en 
la cual se describe que: 

1. Una portadora obligada o definitiva, es aquella madre con uo hijo 
afectado y otro familiar masculino por rama materna afectado, o con dos hijos 
afectados. 

2. Una portadora probable, es aquella que tiene un hijo afectado e 
hijas con CPK elevado, además de familiares femeninos por rama materna de 
afectados con CPK elevada. 

3. Una portadora posible, es aquella que tiene familiares femeninos 
por rama materna de un afectado coo CPK normal. 134! 
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4.2.1. DIAGNÓSTICO PRENATAL 

Actualmente se puede realizar el diagnóstico prenatal por medio de la 
obtención de sangre fetal por medio de la cordocentesis {Fig. 10), la cual se 
puede realizar desde etapas tempranas de la gestación, permitiendo la 
realización de técnicas moleculares, para el análisis del DNA fetal, a través de 
métodos directos como Manchas Southem, la cual detecta deleciones o 
reordcnamientos génicos o por medio de la Reacción en Cadena de la 
Polimerasa que detecta deleciones presentes en el gen dmd, teniendo una 
eficiencia del 65%.0, 34, "l 

Fig. 10 . Esquematización de la toma de sangre fetal del cordón umbilical para el 

diagnóstico prenatal.(!) 

Se están realizando técnicas, en las cuales se puede obtener la biopsia _ 
muscular del feto, desde las 10 semanas de gestación, por medio de una 
fetoscopia, ayudada por ultrasonido , teniendo un riesgo de pérdida fetal del 
5%. Al obtener dicha biopsia se realizan técnicas de tinción inmuno­
fluorescente, la cuales detectarán la presencia o no de distrofina.<"J 

Algunos autores reportan que la deficiencia de la distrofina es 
completamente manifestada hasta en el último trimestre de la vida fetal, por 
lo cual, aun ni la fetoscopia puede dar un diagnóstico 100% eficaz; par lo que 
se han hecho investigaciones en las cuales se establece que existen varias 
células fetales como trofoblastos, eritrocitos y leucocitos circulando en sangre 
materna, que permiten la obtención de material genético fetal para dicho 
diagnóstico, aunque la eficiencia es baja, debido a que estas células se 
encuentran en pequeña cantidad y si no se realiza una separación correcta, 
podriamos equivocar el resultado.<34-".36l 
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Cuando no existe historia familiar, el diagnóstico se realiza de los 4 a 
lo 5 (en promedio) primeros años de vida, pero los estudios se pueden llevar 
a cabo desde los 3 meses posteriores al nacimiento (3'7J , por medio de la 

realización de: 

4.2.2 ELECTROMIOGRAFÍA 

Por esta técnica realizamos una medición de la función neuromuscular, 
a través de medir los potenciales evocados después de un estimulo eléctrico. 
Un músculo anormal genera un flujo diferente al momento de la contracción, 
que puede ,0er reconocida Po• medio de colocar un electrodo en forma de una 
pequeña agnja a través de la piel (casi siempre en el abductor del meñique), 
la actividad que presente aparecerá en un osciloscopio de rayos catódicos 
(Fig. 11) y puede ser audible a través de un amplificador.Q7l 

El músculo normal es silente en reposo, cuando este se contrae 
voluntariamente, se presentan Potenciales de acción de la unidad motora, los 
cuales pueden aumentar hasta el punto en que no se distingan ocasionando 
interferencia. (14..34) 

' • Rcf 

Fig. 11. Medición de la velocidad de conducción nerviosa, a través de registrar el 

potencial de acción muscular.(17) 
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4.2.3. BIOPSIA MUSCULAR 

Resulta evidencia! para la. observación del tejido dañado al 
microscopio, así se distinguirá entre los procesos neurógenos y miopáticos, se 
reconocerá trastornos definidos del músculo e identificará defectos 
metabólicos específicos del músculo mediante técnicas bistoquímicas o 
bioquímicas. (17) 

En pacientes afectados la histología muscular presenta variaciones en 
el tamaño de la fibra muscular, áreas focales de necrosis, fagocitosis, y un 
aumento en ei tamaño de los núcleos (Fig. 12). Este procedimiento consiste en 
tomar un fragmento de músculo de 2 cm. de largo por 1 cm. de ancho, este 
corte se realiza a nivel de tríceps sural, peroneo lateral largo o en deltoides. (14) 

Esta se lleva a cabo siempre bajo anestesia local, debido a que si a estos 
niños se les somete a anestesia general y con relajantes musculares 
despolarizantes, es posible que se presenten daños graves, inclusive la 
muerte. (12) 

lndi•iduo 
conDMD 

Fig. 12 Comparación al microscopio de tejido muscular de un varón sano y de uno con 

DMD. En la columna izquierda las muestras fueron teñidas con hematoxilina-eosina y 

en la columna derecha por medio de inmunofluorescencia con anticuerpos específicos 

para la distrofina. Se puede observar en ei caso del individuo con DMD, la necrosis 

celular y la presencia aumentada de tejido conectivo, así como la ausencia total de 
distrofina (1) 
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4.3. PRUEBAS DE LABORATORIO EMPLEADAS EN EL 
DIAGNÓSTICO DE LA DISTROFIA MUSCULAR DE 

DUCHENNE 

Dentro de estas, solo hay una que podría considerarse confirmativa 
para el diagnóstico de la enfermedad, la prueba de creatinfosfocinasa sérica 
(CPK); ésta enzima citoplasmástica es importante para la producción de 
energía en las fibras musculares, localizándose en el tejido músculo­
esquelético (isoenzima MM), tejido cardiaco (isoenzima MB), y en cerebro 
(isoenzima BB), tiroides y pulmones. 

Cuando la membrana muscular es laxa, condición presente en la DMD, 
la permeabilidad aumenta y la enzima CPK se libera a torrente sanguíneo, 
elevándose de 10 a 100 veces la actividad sérica normal de los tres tipos de 
isoenzimas de CPK, sobre todo de MM y MB, con niveles de 15000 a 35000 
UJ/L (normal <160 UJ/L), esto ocnrre sobre todo en etapas tempranas de la 
enfennedad (14-22 meses de edad). Su actividad disminuye notablemente al 
disminuir la masa muscular, llegando a ser casi normal en pacientes 
confinados a una silla de ruedas. Como ya mencionamos, esta prueba 
también es útil para la detección de portadoras, las cuales presentan 
elevaciones considerables de la actividad enzimática. (14, 38) 

Existen elevaciones séricas de la actividad enzimática de la aldolasa, 
lactato deshidrogenasa, transaminasas pirúvicas y oxalacéticas, glucosa 
fosfato isomerasa y fosfoglucomutasa, como resultado de la inestabilidad 
celular, notificando el daño muscular, pero no confirman que se trate de este 
tipo de distrofia. ~•l 

Existen reportes, en los que se señala que los pacientes con DMD 
presentan anormalidades en el metabolismo de cuerpos cetónicos y ácidos 
grasos libres, haciendo que estos se encuentren en concentraciones por arriba 
de los valores normales. También se presenta una disminución en la cantidad 
de ATP, ADP, adenil succinato, hipoxanfina, guanina y sintetasa adenil 
succinato, además de un estado de hipercoaguladón, en algunos pacientes. 
\313,40,41) 
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4.4. TERAPIA NO FARMACOLÓGICA 

4.4.1. Terapia fisica 

La utilización de esta terapia, debe ser aplicada de manera individual y 
en situaciones específicas, por ejemplo, después de un trauma músculo­
esquelético (contracturas) o cuando el sistema respiratorio está en riesgo de 
deterioro, puesto que el efectuar ejercicio rudo, puede acelerar la debilidad 
del músculo esquelético al aumentar el proceso de degeneración en 
enfermedades neuromuscu.Iares, como en el caso de la Distrofia Muscular de 
Duchenne.<26, 42> 

Por este medio, evitamos la presencia o retraso en la aparición de 
contracturas, las cuales son comunes en los tendones de Aquiles, en las 
bandas iliotibiales y los flexores de la cadera, los cuales se presentan por las 
alteraciones de la marcha ocasionados por la debilidad muscular. ~•¡ 

Los ejercicios recomendados incluyen caminar en talones y puntas, 
nadar, gatear, estirarse tocando la punta de los pies con las manos, etc. 
durante etapas tempranas de la enfermedad. La fisioterapia contribuye 
escasamente a fortalecer los músculos afectados, no obstante ayuda a que el 
paciente mejore la realización de sus actividades diarias.(261 

4.4.2 Dieta 

Es necesario que la alimentación sea balanceada, evitando alimentos 
ricos en grasa, debido a que los niños tienden a aumentar de peso por varias 
razones, en primera su gasto calórico disminuye por la falta de actividad 
física, sobre todo en casos donde utilicen sillas de ruedas; en segunda, por el 
uso de medicamentos corticoesteroidales (se detallará más adelante), por lo 
que su capacidad locomotora se verá reducida, empeorando funciones 
orgánicas como la pulmonar y deprimiendo el estímulo ventilato.rio, además 
se favore la insuficiencia cardíaca y la escoliosis. (14.16) 
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En algunos casos se establece complementos alimenticios a base de 
vitaminas_.. sobre todo de vitaminas C y D, pero recordemos qu.e no debemos 
manejar a la enfermedad como nn deficit vitamínico. Se recomienda 
administrar calcio y flúor, pues en su terapia farmacológica se prescriben 
corticosteroides, los cuales ocasionan pérdida o resorción del hueso, evitando 
así la osteoporosis. (26) 

Debido a la bipomotilidad gástrica y la bipovenlilación presente 
durante el sueño REM, se recomienda no cenar en demasía, pues se pueden 
producir episodios de asfixia. (311 

4.4.3. Terapia psicológica 

Independientemente del retraso intelectual, los niños pueden asistir a 
la escuela y llevar una relación social normal, haciéndolos participes de que 
su problema fisico no debe deteriorar su vida sentimental, por lo que no es 
válido consentirlos ni subestimarlos, enseñándoles a ser compartidos con sus 
hermanos y amigos, teniendo capacidad de "tolerancia a la frustración". 

4.4.4. Tratamiento ortopédico y quirúrgico 

Cuando las contracturas son inevitables se recomienda las operaciones 
de tenotomia de los tendones de Aquiles, transferencia del tendón tibial 
posterior, aplicación de ortosis y fasciotomia, las cuales pueden lograr 
restablecer la marcha. <14,411 

La corrección quirúrgica de la escoliosis, debe realizarse cuando ha 
finalizado el crecimiento completo de los huesos largos, aunque en algunos 
casos esta puede contraindicarse debido a la presencia de alteraciones 
pulmonares graves. <17l 

En estados tardios de la enfermedad se puede realizar una 
traqueotomia con el fin de mejorar la función respiratoria. 
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4.4.5. Ventilación mecánica 

Los pacientes con capacidad vital forzada (este punto será analizado en 
parámetros de seguimiento) por debajo del 30%, es decir pacientes que 
presentan dificultad para respirar por alteración en el movimiento de la caja 
torácica,. necesitan de ventilación mecánica de presión positiva; esto se hace 
evidente en los niños con DMD cuando presentan acumulación de 
secreciones en vías aéreas, ataques de asfixia, hipoventílación nocturna, 
hipoxemia (decremento de la presión de O, en muestras de sangre arterial) y 
hipercapnia (aumento de la presión de CO, en muestras de sangre arterial). 
(31,SS) 

TÉCNICAS EN PROCESO DE DESARROLLO 

4.4.6. Transplante de mioblastos 

Está técnica permite reparar la deficiencia de la proteína distrofina 
presente en los niños con DMD, por medio de inyecciones en el músculo 
esquelético de mioblastos cultivados in vitro de donadores sanos, casi 
siempre de algún pariente genéticamente próximo; permitiendo así el acceso 
directo a las fibras musculares dañadas, donde se encuentra el gen mutante. 
{l<) 

La metodología realizada de manera minuciosa, evita la 
contaminación de los cultivos celulares o falsos negativos de las pruebas 
serológícas tanto del donador, como del huésped, lo cual puede inducir 
rechazo y daño al paciente. Al donador se le deben realizar pruebas 
serológicas, para determinar la ausencia de los virus del SIDA, de hepatitis B, 
citomegalovirus, Epstein Ban y sífilis, además de tener un haplotipo 
compatible con el hospedero (paciente). (<>l 

Al tomar la muestra de células musculares, casi siempre de los bíceps 
braquiales, estas pasan por procesos de digestión, identificación, siguiendo 
periodos de crecimiento con medio cultivo ricos en suero fetal bovino (Medio 
deHam). 
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Después se seleccionan a las células precursoras de las fibras 
musculares conocidas como mioblastos, utilizando anticuerpos específicos 
denominados SH-11, detenninándoles su capacidad de fusión (células 
multínudeadas/ células totales), su confluencia (mayor del 80%) y la 
cantidad presente por cada mL Al ser mantenidas en medíos del cultivo con 
suero del propio paciente, se cosechan y lavan con buffer de fosfatos en 
solución salina, se resuspenden en la misma solución,. teniendo en cuenta 
que deben presentar un 98% de viabilidad; estando así, en las condiciones 
necesarias para poder ser transferidas por multimícroinyecciones al paciente 
OM0.!431 

Se sugiere realizar esta operación 1 vez al mes por 6 meses, utilizando 
inmunosupresores, como ciclosporina y prednísona (las cuales disminuyen el 
rechazo a aloinjertos y la inflamación). Después debemos realizar pruebas 
que midan la fuerza muscular y la determinación de la expresión de 
distrofína en la fibras musculares derivadas del ONA donador y fibras 
hospederas que han revertido a normales (fibras revertantes) para determinar 
el grado de efectividad. !25.431 

Es cierto que es un tratamiento alentador, pero desafortunadamente 
presenta los siguientes inconvenientes: 

- La falta de eficacia en el proceso de transferencia al realizarse en seres 
humanos, debido a que el tejido muscular se encuentra protegido por tejido 
conjuntivo, el cual evita una buena migración de las células inyectadas. (ZSJ 

- Aunque las fibras músculo-esquelético carecen de antígenos del 
complejo mayor de histocompatíbilidad (CMH), expresan antígenos clase I 
bajo ciertas condiciones, por lo que puede manifestarse una supresión de la 
acción de las células transplantadas por parte del sistema inmune. (1'.ZSI 

- Se ha detenninado que esta técnica no incrementa la fuerza muscular 
y que en casos aislados sólo se logra sintetizar distrofina en un 15°/u.tl'") 

- Esta terapia es muy costosa, lo cual impide ser utilizada de forma 
común. 
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4.4.7. Transferencia génica 

El tratamiento de enfermedades, por medio de la transferencia génica 
(Fig.12), es un recurso que tiene más de 10 años llevándose a cabo en seres 
humanos, en el cual podemos insertar un gen con información correcta dentro 
de células somáticas, provocando su expresión para la formación de 
proteinas funcionales. (4l 

Para que una enfermedad genética pueda ser considerada candidata a 
la terapia génica, es necesario: 

1. Que la mutación presente, sea de un solo gen totalmente 
identificado de acuerdo al locus en donde se encuentre.C1l 

2. Que este gen se pueda clonar, es decir, reproducir de manera in vitro. 
El gen dmd fue uno de los primeros en trabajarse de manera experimental, -
debido a su gran tamaño-, para determinar la secuencia de nudeótidos que 
lo conforman. (U) 

3. Que la proporción entre mortalidad/morbilidad sea mayor de 1. En 
el caso de los pacientes DMD, tarde o temprano todos mueren. 

4. Que no exista alternativa(s) de tratamiento eficaz disponible. 

5. Que se conozcan las bases bioquímicas y fisiológicas de la 
enfermedad. 

6. Conocimiento de las células diana, a las cuales se les insertará el gen; 
en nuestro caso se trata de células antecesoras a las fibras musculares, los 
mioblastos. 

7. Datos adecuados de cultivos celulares y de estudios en animales que 
sugieran, que el vector, la constitución del gen y la célula diana sean 
apropiadas. (U<l 

Podemos denotar que ia Distrofia Muscular de Duchenne cumple con 
todos los puntos anteriores. 
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Esta técnica consiste en introducir genes dmd, con la información 
necesaria para la expresión de distrofina funcional, dentro de células 
musculares, por diversos métodos y con la ayuda de promotores que vayan 
junto al gen para asegurar su expresión (Fig. 13). En nuestro caso, para llevar 
a cabo la terapia génica, necesitamos: 

1) cDNA (DNA sintético transcrito a partir del RNA específico por 
medio de la acción de la enzima transcriptasa inversa) del gen , la dislrofina 
tiene un cDNA de 13.9 Kb, al ser de gran tamaño se utiliza nn minigen de 6.3 
Kb, el cual ha sido elaborado a partir de modelos en los que se ha establecido 
que los exones 17 a 48 no estén presentes, debido a_ que están deleteados en 
pacientes con Distrofia Muscular de Becker (forma leve de degeneración 
muscular), lo cual indica que los exones 48 en adelante son los que 
determinan el grado de daño. (45J 

2) Promotores. Estos permitirán que se lleve a cabo el proceso de 
transcripción del RNAm, para la expresión de distrofina. El promotor ideal 
para introducir juoto con el cDNA de la distrofina, debe ser de tamaño 
pequeño, de alta actividad y con especificidad en las fibras musculares, 
dentro de los que han tenido aceptación, se encuentran los promotores virus 
Sarcoma-Rous lento, el citomegalovirus, y de manera más especifica el 
promotor unidad elevadora de creatina cinasa. (44) 

3) El sistema por el cual se libera el gen, podrá aumentar la 
posibilidad de distribuir mayor cantidad de copias del gen dentro de las 
células músculo-esquelético, existiendo: 

a) Microproyectiles, en los cuales el gen esta cubierto por una 
superficie de microsporas, las cuales se colocan dentro del tejido por presión 
de aire; este método resulta deficiente al trabajar con células musculares. 

b) Liposomas catiónicos que contienen los genes terapéuticos, pueden 
fusionarse extensivamente, llegando intactos a las células diana. 

e) La endocitosis mediada por receptor, consiste en envolver al gen 
rerapéiilico con un polimero catiónico (polilisina), dentro del cual se 
incorporan ligandos específicos, cuyos receptores están presentes en la 
superficie de la célula. Este tipo de terapia solo se ha analizado i11 vitro. 
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d) La mejor forma de llevar a cabo este proceso en las fibras musculares 
es por medio de la utilización de vectores adenovirales, los cuales permiten la 
entrada de genes recombinantes, sin necesidad de que las células estén en 
procesos de divisiónJ12,1s) 

Estos vectores son en realidad plásmidos de DNA que contienen una 
porción del genoma viral, preparados a partir del DNA viral en una línea 
celular. La pon:ión extraída pertenece a la región E1A del genoma, parte 
importante que permite la expresión de genes virales y replicación en las 
células diana, en la cual se inserta el minigen con su promotor. El tamaño 
máximo de kilopares de bases aceptadas por este vector son 7.5, impidiendo 
que el gen completo se pudiera introducir. !46l 

En el futuro se busca que el paquete de DNA sólo incluya al gen 
terapéutico y a elementos reguladores apropiados, aumentando la capacidad 
de clonación hasta de 35 kb, permitiendo la insen:ión del cDNA completo de 
distrofina. (<SJ 

En el caso de la DMD, se presenta las siguientes ventajas y desventajas 
al usar a los adenovirus como vectores: 

Replicación deficiente, par lo que se ven 
disminuidas las infecciones virales. 

El tamaiío de inserción es limitado. 

Tienen integración no mayor de 1()-4 Riesgo de destrucción de células 
dentro del genoma del huésped. transducidos por mecanismos 

inmunoló ·cos 

Tabla 5. Ventajas y desventaias en uso de vectores adenovirales al realizarse 
transferencia génica.(44.45-46) 

d) El receptor de la proteína celular, por el cual el adenovirus se 
intemaliza en la célula, se conoce como dímero de IDtegrina, el cual contiene 
monómeros o.vf\3/f\5. Estas integrinas son mucho más abundantes en 
mioblastos que en miotúbulos o fibras musculares maduras.!«) 
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4) La longevidad de la expres10n del producto del gen terapéutico 
correctamente, depende del tiempo en que tarde en degradarse el gen, la cual 
se ve disminuida por la acción de endonucleasas o por la inestabilidad del 
gen fabricado,C46l 

Algunas de las desventajas al utilizar esta técnica (46) son: 

- La células satélite de los niños DMD resultan pobres en el proceso 
de competencia y fusión, además que el número de mioblatos 
activos en su músculo es pequeño. 

Se genera respuesta inmune por los derivados adenovirales 
localizados en las células diana, los cuales presentan CMH-Clase I, 
induciendo sensibilización de linfocitos T citotóxicos. 

Una alta concentración de distrofina seria tóxica en las células que 
normalmente no la expresan por lo cual no es recomendable el uso 
de un promotor constitutivo. 

Al no utilizar una inserción dirigida del cDNA, dentro del genoma 
humano el gen transferido se puede integrar junto a 
protooncogenes o a genes supresores del tumor, activando o 
alterando a estos, produciendo malignidad aunque esta posibilidad 
es infrecuente. (2,14) 
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Fig. 13 Esquema del proceso de transferencia génica. (U 

4.4.7. Utilización de homólogos de la distrofina 

Ya sabemos que la distrofina es una proteína estructural de la célula 
muscular, ahora bien, se ba encontrado en estudios realizados in vivo, a un 
homólogo que puede proveer de la suficiente fuerza al músculo deficiente de 
dicha proteína, ésta es la utrofina, la cual presenta mucha semejanza en el 
dominio C-te...--rin-ítl de la proteína carente en los pacientes con DMD. (2J 
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La utrofina puede reemplazar funcionalmente a la distrofina, además 
de restaurar todos los componentes del CDG (complejo distrofina 
glicoproteínas). Estudios realizados en ratones mdx (modelo animal para 
DMD deficiente de distrofina) demuestran que los niveles de 
creatinfosfodnasa, la patología muscular y hasta el deterioro del diafragma 
pueden ser corregidos, indicando que el complejo restaurado es funcional. Se 
puede introducir a el promotor de dicha proteína, en este caso a-actina 
esquelética humana, la cual elevará su expresión normal. (2, 47J 

Esta técnica presenta las siguientes ventajas: 

- No requiere de transplante génico, pues los pacientes con DMD 
tienen incluido en su genoma el gen de la utrofina funcional. (21 

- Los pacientes no expresan distrofina, así que el sistema inmune no 
reconoce a esta como propia, pero la utrofina si es reconocida, así que no se 

, manifestará respuesta inmunológica contra esta proteína. (21 

Desventajas: 

- No se ha encontrado el medicamento que promueva la sobre­
expresión de la utrofina, por medio de incrementar la transcripción. 
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4.5. TERAPIA FARMACOLÓGICA 

4.5.1. Uso de glucocorticoides 

La corteza suprarrenal sintetiza esteroides del lipo glucocorticoide, 
mineralcorticoide y androgénico. Los dos primeros pertenecen al grupo de 
corticosteroides, los cuales constan de 21 átomos de Cal"bono, los andrógenos 
contienen solo 19 . (4) 

En 1974, Draclunan utilizó por vez primera glucocorticoides para el 
tratamiento de la Distrofia Muscular de Duchenne, sin observar resultados 
alentadores; Booke, quien utilizara Prednisona en estudios a corto plazo 
realizados en 1987, observó un anmento en la fuerza muscular, manteniendo 
así la capacidad de caminar por más tiempo. Desde ese momento se 
realizaron muchas investigaciones para determinar cual era el mecanismo por 
el cual se evitaba la pseudohipertrofia en estos niños. (48l 

El corticosteroide más ulilizado en la terapéutica de este padecimiento 
es la Prednisona (fig. 14), la cual debe administrarse por vía oral en una dosis 
de 0,75 mg/Kg./ día. Esta parece incrementar en 24 hrs., el aclaramiento de la 
creatinina, decrece la excreción de 3-metilhistidina e incrementa la creatinina 
sérica lo cual permite el aumento de la masa muscular. \<•l 

Se ha analizado a otro glucocorticoide sintético, llamado Deflazacort, 
al cual se le ha añadido un anillo metilovazolina al esqueleto esteroideo, 
permitiendo reducir los efectos adversos, presentando solo un 23% de estos 
a dosis bajas y 24% a dosis altas, en comparación con Prednisona, debido a 
que crea menor reducción de la absorción intestinal de calcio y un menor 
incremento de la eliminación renal de calcio y fósforo, por lo cual es menor el 
aumento compensador en la producción de paratohormona, evitando el efecto 
osteocláslico (Tabla 6) Este medicamento no esta aprobado por la FDA en 
Estados Unidos o Canadá, pero puede adquirirse comúnmente en nuestro 
país.(12,50,51) 
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Fig. 14. Estructura química de la Prednisona. 

Dosis recomendada para la 
t ticacontraDMD 

Tiempo de administración 
núnima 

Resultados obtenidos 

Reacciones adversas 

Meticorten 
O. 75 mg./Kg./día. " ' 

6 meses 

Aumento en el tiempo de 
deambulación, aumento de la 

masa muscular 
Todas las manirestadas por los 

corticosteroides 

O. 9 mg./Kg./día I l 

6meses 

Aumento en el tiempo de 
deambulación, aumento de la 

masa muscular 
No se observan cataratas y 

es menos probable la 
rosis 

Tabla 6. Algunas diferencias entre los dos corticosteroides más utilizados en la 
terapéutica para la DMD. (ltstJ 

Mecanismos de acción de glucocodicoides 

Los corticosleroides son los agentes m.ís utiliudos para suprimir las 
manifestaciones de las respuestas inmunes polendalmente lesivas, pues 
alteran de manera transitoria el nlÍDlero de leucocitos circulantes, 
aumentando el nlÍDlero de neaf!Ófilos (por h"berarlón de estos desde la 
médula ósea) y disminuyendo el nlÍDlero total de linfocitos, monodtos, 
eosinófilos y basófilos. Además afectan la calidad de estos, mediante la 
inhibición de las respuestas proliferalivas, por la reducción en la sintesis y 
secreción de citoqainas como interleucina 2 (IL-2), inlerleacina 1 (IL-1), IL-6, 
interferón y y factor de necrosis tumoral a (lNF-a); esto lo consiguen por 
medio de inhibir la expresión de sus genes, debido a que estos presentan 
elementos de respuesta a glucocorlicoides en la secuencia 5' reguladora del 
genoma humano, la cual se unirá al complejo formado por la mtló!! del 
corticosteroide y su proteína receptora intracelular, bloqueando los procesos 
de transcripción en la formación de la proteinas antes mencionadas. De esta 
forma, la respuesta inflamatoria local (eritema, calor y edema) y la sistémica 
{fiebre) quedan inhibidas.<'- 6) 
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Conjuntamente, pueden bloquear la progres10n de los linfocitos 
estimulildos por la fitohemaglullnina a través del ciclo mitótico, ya que 
inJu"ben el ingreso de las células en la fase G, y detienen la progresión de los 
linfocitos activados de la fase G, a la fase S; en especial de las células T 
citotóxicas CDS, aunado a que se manifiesta una menor extravasación de 
leucocitos hacia las áreas de lesión, existirán menos fibras musculares (las 
cuales se encuentran laxas y con salida de enzimas y Ca 2•) invadidas, 
evitando la fibrosis celular en pacientes con distrofia muscular. !~,,u, so, 52l 

Estudios recientes muestran que aumenta la expresión de ulrofina, 
similar a la proteína dislrofina la cual está dañilda o carente en los pacientes 
DMD, ayudando al rescate de sus miofibrillas. (51) 

Reacciones adversas de los glucocorticostemides 

- Existe alteración del equilibrio liquido-el«trolitos en sangre, por lo 
qw, se puede producir alcalosis hipopotasémica, edema o hipertensión. t•> 

- Se observa bloqueada directamente la actividad de los osteoblastos, 
impidiendo la formación del hueso, lo que puede ocasionar osteoporosis en 
individuos de todas las edades, lo cual detenninari la suspensión de la 
terilpia. En esta ocasión es necesario que los pacientes en tratamiento, sean 
sometidos a exámenes radiológicos periódicos de la columna vertebral dorsal 
y de las costillas, debido a que se estima que del 30 al 50% de los pacientes 
presentaran esta reacción adversa. (f,•,50) 

De Igual forma inhibe la absorción de Ca•• en el intestino, lo cual 
incrementa la secreción de la hormona paraliroides, actuando sobre los 
osteoclastos aumentando la resorción ósea, por lo que de esta forma también 
existe disminución de la densidad óse~ para evitarlo se recomienda 
tratamientos profilácticos sistemáticos con complementos de Caz+ (por vía 
oral, para asegurar una ingestión diaria de 1.5 g. de este elemento) y de 
vitamina D. ¡u.so¡ 
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Por los mecanismos antiinflamatorios e inmu.nosup:resores se 
incrementa la sensibilidad a infecciones. 

Un aumento en la dosificación o un tratamiento a largo plazo 
promueve la debilidad muscular y la presencia del Síndrome de Cushíng, el 
cual se manifiesta por un aumento de la presión sanguínea, desarrollo de 
cataratas, intolerancia a la glucosa, ulceraciones pépticas, hipertensión ocular, 
disturbios en el páncreas y retardo en el crecimiento lineal de los niños.<4. '· 12

• 

53) 

Los síntomas que manifiestan los efectos adversos son: el incremento 
en el apetito, obesidad con la acumulación de grasa en la cara (la cual se 
toma en forma de luna llena) y en el tronco del cuerpo específicamente, 
crecimiento de vello en las extremidades y de cabello en la cara, fragilidad en 
la piel,, cambios en la conducta por presencia de nerviosismo, insomnio y 
basta tendencias suicidas Cf.. 53) 

La Prednisona suprime las reacciones a las pruebas cutáneas, dando 
falsos negativos en la prueba de nitroazul de tetrazolio para la determinación 
de infecciones bacterianas sistémicas.C63) 

Medidas para disminuir los efectos adversos de los corticosteroides 

-Disminuir ingesta calórica para prevenir el aumento de peso. 
-Restringir la ingestión de sodio, para evitar edemas e hipertensión. 
-Realizar determinaciones periódicas de glucemia basal, sangre oculta 

en heces, tensión arterial,, cortisol plasmático basal, radiografías de tórax y 
baciloscopias de esputo al menos una vez por año.eso) 

-De manera obligatoria realizar inlradermorreacción de Mantoux con 
tuberculina.153) 

Interacciones farmacológicas l0, 50.S3l 

- Con fármacos anticonvulsionantes (barbitúricos y difenilhidantoína): 
Aumenta el aclaramiento de la Prednisona en la circulación. 
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• Con Rifampicina: 
Esta acelera el metabolismo de la Prednisona causando una reducción 

marcada en la biodisponibilidad total y específicamente de la prednisona 
libre. 
- Con Cidosporina. 

Esta decrece el metabolismo de la Prednisona en etapas tempranas de 
la combinación terapéutica. El tiempo de vida se prolonga y el aclaramiento 
es reducido, por lo cual sería conveniente realizar ajustes en la cantidad de 
medicamento a administrar. 

- Con corticosteroides: 
En tratamientos previos a largo plazo, reduce el tiempo de vida de 

Prednisona en plasma. 

- Con fármacos antiinflamatoiros no esteroidales (aspirina): 
Puede causar cambios en el enlace a proteinas del salicilato y su 

velocidad de metabolismo, disminuyendo la concentraciones séricas. 

- Con antiácidos: 
Se deteriora la absorción de Prednisona al administrarse grandes 

cantidades de estos fármacos. 

- Con comida: 
Disminuye el pico de la concentración sérica, pero no afecta la 

biodisponibilidad. 

4.5.1. Esteroides anabólicos androgénicos 

Debido a los efectos adversos de los glucocorticoides se han realizado 
estudios con esteroides anabólicos, los cuales tienen efectos importantes 
sobre la masa muscular, debido a que producen un balance de nitrógeno 
positivo, sobre todo en los niños antes de la pubertad. El esferoide anabólico 
utilizado para dicho efecto es la Oxandrolona (fig. 15), la cual se ha 
administrado a dosis de 0.1 mglkg. de peso/día por un período de tres meses, 
observándose que la magnitud de los beneficios son similares a los que se 
presentan al administrar Prednisona por 6 meses. 14.54) 
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Mecanismo de acción 

Al igual que los glucocortkoides se une a una proteína receptora 
intracelular, que forma un complejo fijo en el núcleo junto con elementos 
reguladores de hormona especificos sobre los cromosomas, incrementando o 
inhibiendo la síntesis de RNA y de proteínas específicas. (61 

Reacciones adversas 

Además de la retención de nitrógeno, se manifiesta de K+, Na+, a.-, s-2 

y P0,·2 , por lo que se puede presentar aumento de peso en agua, aumenta el 
apetito y en ocasiones la personalidad se vuelve agresiva, en varones se 
observa un incremento testicular.<4.54) 

Fig. 15. Estructura química de la Oxandrolona 

4.5.2. USO DE INMUNOSUPRESORES 

Dentro de este grupo, se encuentra la CTCLOSPORINA (Fig. 16), la 
cual pertenecP a la familia de polipéptidos cíclicos obtenidos del hongo 
Tolypocladíum ínf/atwti Gams. Esta ha sido utilizada recientemente en 
pacientes con DMD, observando que incrementa la generación isométrica de 
la fuerza muscular, administrando por vía oral de 1.2 a 5 mg./kg.fdia, dm:ante 
S semanas. (49) 
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Fig. 16. Estructura química de la ciclosporina 

Mecanismo de acción 

Este fármaco se enlaza a la ciclofilina, su proteína receptora. fonnaudo 
un complejo heterodimérico, el cual unido a la calcineurina, inhibe la 
actividad de la fosfatasa de serina/treonina estimulada por calcio, la cual es 
importante para la desfosforilación de las proteínas reguladoras citosólicas, 
las que después de eliminar el fosfato son traslocadas al núcleo para servir 
como subunidades del complejo de factor de transcripción. Al interrumpir los 
procesos genéticos en la formación de proteínas, se observa sobre todo la baja 
producción de IL--2, por una mayor expresión del factor transfonnante de 
crecimiento ll (TGF- 13), el cual es un inhibidor potente de la proliferación de 
células T estimuladas po:r dicha citocina y ia generación de linfocitos T 
citotóxicos con especificidad de antigenos. (41 Con esto establecemos que las 
fibras musculares tendrán menos procesos necrosantes, con lo que. se 
aumentará su tiempo de vida, evitando la degeneración. (4..6) 
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En pacientes con miopatías como la DMD; la producción endógena de 
creatinina está disminuida por lo que las concentraciones en orina y plasma 
son bajas, cuando administramos Ciclosporina estas concentraciones se ven 
aumentadas, Ilegaodo a estar en los niveles normales bajos, esto permite un 
incremento de la masa muscular. \49) 

Además, al contrario de la Prednisona, incrementa los niveles de caldo 
disponible para liberarlo del retículo endoplásmico al músculo esquelético, 
lo que permite un incremento en la generación isométrica de la fuerza. ("I 

Reacciones adversas ¡so¡ 

En estudios recientes, los runos DMD manifiestan síntomas 
gastrointestinales después de 2-4 semaoas de administraciones, estos son 
dispepsia y diarrea. No se observaron efectos que afecten al sístema nervioso 
central ("l 

Además de insuficiencia renal dosís dependiente en el 75% de los 
pacientes, hipertensión, hiperpotasemia, hiperuricemia, hipomagnasemia, 
hepatotoxicidad, neurotoxicosís, hirsutismo, hiperpasia gingival, retención 
de líquidos, aumento de bilirrubinas y transaminasas séricas. 

Permite el desarrollo de linfomas en las células B, si existe la presencia 
del virus Epstein Barr, por la falta de vigilaocia de las células T.(501 

En estudios realizados in vitro, se ha encontrado que inhibe la fusión 
de mioblastos y altera la hemostasís de calcio. (55) 

Interacciones farmacológicas 

La eliminación se incrementa cuando se administra con fenobarbital, 
fenilhidantoína, trimetoprima con sulfametoxazol y rifampicina, como 
consecuencia de inducción del sistema p450 en el hígado, lo cual puede 
generar rechazo a los aioínjertos o la transferencia de mioblastos. (SO) 
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La depuración disminuye cuando se utiliza con anfotericina B, 
eritromidna, ketoconazol y esferoides anabólicos, lo cual permite su 
acumulación, incrementando la nefrotoxicidad, hepatotoxicidad y otros 
efectos adversos. <53J 

Al administrase con cortícosteroides a altas dosis, se incrementa la 
incidencia de retención de líquidos, hipertensión y convulsiones en 
receptores de transplante; al usa.se otros inmunosupresores existe riesgo 
elevado de procesos malignos (linfomas) \SM>)) 

4.5.3. USO DE ANTIDEPRESIVOS TRiciCLICOS 

Estos fármacos tienen un centro molecular de 3 anillos, siendo 
considerados de primera elección para el tratamiento de la depresión mayor, 
teniendo como representante a la imipramina. Además se han observado 
utilidad como hipnótico, al presentar propiedades sedantes, haciendo por un 
lado que disminuya el número de despertares y por el otro, incrementando el 
sueño en la etapa 4, disminuyendo el tiempo total de la etapa de sueño que 
presenta movimientos rápidos de ojos, al cual se le conoce como sueño REM 
(rapid eye movement). (41 

En los pacientes con DMD, se manifiesta hipoventilación durante el 
sueño de tipo REM, señalando uo signo temprano de insuficiencia 
respiratoria,. lo que en ocasiones graves puede ocasionar la muerte. (56) 

Los fármacos más utilizados en la terapéutica de niños con DMD, son 
la Protriptilina y la Oomipramina (Fig. 17 y 18), la primera se utiliza a una 
dosis de 20 my/ dia durante 14 días. (31, 561 

Fig. 17 y 18. Estructura química de la protriplilina y la clomipramina. 
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Mecanismo de acción 

Inhiben la captación neuronal de noradrenalina, además de presentar 
bloqueos con receptores muscarinicos-colinérgicos, particularmente a altas 
dosis. La protriptilina es un potente inhibidor de la noradrenalina dentro de 
la neuronas adrenérgicas central y periférica, presentando menores efectos 
anticolinérgicos y antihistamínicos.(53) 

Debemos tomar en cuenta, que los uiños lo metabolizan más rápido 
que los adultos, por lo que no es de extrañarse que las dosis prescritas para 
ellos sean más altas.l4l 

Reacciones adversas 

Al tener efectos anücolinérgicos, aumenta la velocidad cardiaca en el 
sueño y reducen el tono muscular, lo que ocasiona debilidad, por lo que 
dependiendo el grado de avance de la enfermedad, estos fármacos deben 
evitarse, evaluando siempre el efecto riesgo-beneficio. Por el bloqueo de la 
noradrenalina se inhibe la vía vagal. t•I · 

En caso de sobredosis agudas, los pacientes pueden presentan 
somnolencia, estupor y taquicardia, además de hipotermia. Fallas cardiacas 
congestivas, midriasis, rigidez muscular, reflejos hiperactivos, náuseas, 
estreñimiento y vómito. (531 

Un punto importante de señalar es que un tratamiento a largo plazo no 
es lo recomendable en pacientes DMD, debido que se presente una 
disminución del efecto terapéutico y posible aumento de los efectos 
adversos.{561 

Alguno de los síntomas que establecen la presencia de reacciones 
adversas en el uso de antidepresivos hicídicos son: boca seca, visión borrosa, 
constipación y retención urinaria; al realizar un electroencefalograma 
podemos observar taquicardia e hipotensión. (531 
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Interacciones farmacológicas (n~,¡ 

- Con fármacos inbibidores de la MAO (enzima monoaminooxidasa) se 
llegan a producir ataques, hlperpirexia, convulsiones y muerte. 

- Con noradrenalina y adrenalina, se manifiesta una elevación de la 
presión sanguínea y una gran incidencia de anitmias. 

- Con Fenotiacinas y el haloperidol, se observa una aumento del efecto 
anticolinérgico, por lo que en ocasiones se manifiesta psicosis, debido a que 
disminuye el metabolismo de la protriptilina. 

- Con Barbitúricos, se eleva el metabolismo de los antidepresivos 
tridclicos, así que se necesitará mayor dosis para alcanzar el efecto 
terapéutico. 

- Con Cimetidina, puede bloquear el metabolismo de las aminas 
primarias y secundarias de los antidepresivos tridclícos, por lo cual la dosis 
utilizada puede bajar sobre todo en pacientes con DMD. 

4.5.4. FÁRMACOS PROCINÉTICOS 

Debido a que los pacientes DMD presentan hlpomotilidad gástrica, es 
necesario administrarles fármacos que aumenten el vaciamiento, así existen 
varios grupos de medicamentos que estimulan la motilidad gastro-intestinal: 

-Antagonistas de los receptores D2 y 5Hr, 
-benzamidas sustituidas 
-benzimidazoles 
-agonistas de los receptores 5-Hr, 

El grupo más utilizado para este efecto en pacientes con DMD es de 
las benzamidas, dentro del cual se encuentra la Metodopramida (Fig. 19) , la 
cual se administra en una dosis de 10-15 mg. antes de los alimentos y antes de 
acostarse. (4, 32, 33) 

48 



H2N CONHCH,-CH2-N(C2H,h 

OCH, 

Fig. 19 . Estructura química de la metoclopramida. 

Mecanismo de acción de las benzamidas 

Tienen por lo menos dos acciones farmacológicas, la primera. como 
antagonistas de los receptores dopamina D2 y la segunda sobre los sistemas 
colinérgicos muscarinicos con incremento en la liberación de acetilcolina, por 
lo cual en el tubo digestivo, se ve aumentada la motilidad del músculo liso 
desde ei esófago hasta la parte proximal del intestino delgado, con un 
incremento de la presión esofágica baja; así mismo, la velocidad del 
vaciamiento gástrico y el tránsito del contenido intestinal desde el duodeno 
hasta la válvula ileocecal se ve incrementadas. (<, ss¡ 

Disminuye la relajación receptiva en la parte superior del estómago, 
incrementando las contracciones antrales. y disminuyendo el reflujo desde el 
duodeno y estómago hacia el esófago, evitando así la náusea y el vómito. 
Tiene poco efecto en la secreción gástrica o en la motilidad del colón, por lo 
que no se produce diarrea.(•) 

Reacciones adversas 

El antagonismo de los receptores de dopamina en el ganglio basal, 
provoca efectos extrapiramidales adversos como distonia aguda (movimientos 
anómalos dados por contracturas involuntarias, sostenidas y lentas, que al 
retorcer un grupo muscular conducen a poshrras anormales), parkinsonismo y 
disquinesia aguda (movimientos involuntarios que pueden tomar la fonna de 
reptación o de balismo). Las acciones en los receptores de !a dopamina en ia 
pituitaria resultan en un incremento en la secreción de prolaclina, la cual se 
presentará elevada en sangre. Se podrá manifestar somnolencia, fiebre, 
náuseas, trastornos intestinales y ocasionalmente galactorrea. (4, 6, 50,64) 
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Interacciones farmacológicas 

- Al tener estos efectos combinados, puede acelerarse la velocidad de 
absorción de muchos fármacos, pero no el grado que per se tienen, como la 
aspirina, acetaminofen y diacepam; el tiempo de tránsito acortado disminuye 
la biodisponibllidad de otros fármacos, como el caso de la digoxina, 
tetracidinas y litio !4.63) 

... Con atropina u otros antagonistas m.uscarinicos, se pueden bloquear 
las acciones procinéticas. 

El betanecol aumenta los efectos de la metoclopramida. (") 
- El uso de antihipertensivos tricíclicos y metoclopramida, puede 

conducir a un aumento de la depresión del SNC. 
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4.5.5. USO DE DIGITÁLICOS 

En la fase tardía de la Distrofia Muscular de Duchenne, se observa 
insuficiencia cardíaca congestiva, la cual puede aparecer en etapas tempranas, 
utilizándose como agentes terapéuticos a los digitálicos como la digoxina 
(Fig. 20).(") 

La digital y otros glucósidos cardíacos se hallan en extracto de plantas 
y en el veneno de algunos sapos, su extructura consiste en una agllcona o 
genina (con actividad terapéutica) conjugada con una a cuatro moléculas de 
azúcar, las cuales aumentan su hidrosolubilidad. El núcleo 
ciclopentanoperhidrofenantreno está unido a un anillo de lactona insaturado 
en el C17, dándole actividad cardiotónica a la estructura . 

. ~~tr 
HO HO HO 

H 

Fíg. 20. Estructura química de la digoxllla. 

Mecanismo de acción 

Presenta una inhibición selectiva del transporte de Na+ y K+ a través de 
las membranas celulares, mediante unión de tipo reversible e impulsado por 
entropía, a un sitio específico de la cara extracitoplasmática de la subunidad 
a de la Na+K+-ATPasa, el equivalente enzimático de la bomba de Na+ celular. 
(4) 
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Estos fármacos se unen de manera preferencial a la enzima después de 
la fosforiladón en un !l-aspartato en la cara citoplásm.ica de la subunidad a., 
por ser más estable esta conformación conocida como E2P .<4.6) 

La unión de los glucósidos cardiacos a la Na•K•-ATPasa sarcolém.ica y 
la inhibición de la actividad de la bomba de Na• celular, promueven una 
disminución de la t.isa de salida activa de Na• y aumento del Na• citosólico, 
esto permite el impulso de la salida de Ca'+ intracelular durante la 
repolar.ización de los miocitos. <4J 

Cu.ando existe insuficiencia cardiaca congestiva como en el caso de la 
DMD, la contractilidad y el contenido de catecolam.inas en el miocardio está 
disminuida , por lo cual la digoxina incrementa la fnem de contracción 
muscular (efecto inotrópico positivo) por un aumento en la disponibilidad de 
Ca2• citosólico durante la diástole para interactuar con las proteínas 
contráctiles, como la troponina C, activando las interacciones de puente 
transversal entre los filamentos de actina y de m.iosina, que da como 
resultado acortamiento del sarcómero y la extensión del mismo en menor 
tiempo, mejorando la dinámica circulatoria alterada. (<.61 

En la insuficiencia cardíaca, también existe un incremento de la 
actividad del sistema nervioso simpático, debido a la ,:educción de la 
sensibilidad de la respuesta barorrefleja arterial de esta presión, con los 
digitálicos disminnye la actividad nerviosa simpática del músculo estriado, 
aunque a dosis altas se revierte este proceso. <4,6) 

Reacciones adversas 

La digoxina produce agitación, fatiga, cefalea, vértigo, nerviosismo, 
pseudoaluciones, psicosis, delirio y pesadillas, par comprometer funciones 
neurológicas superiores; visión borrosa, fotofobia,. . 

Cuando existen casos de sobredosis, se presentan arritmias y 
extrasístoles ventriculan,s, taquicardia suprarrenal,, bloqueo A-V de primer o 
segundo grado, completo y hasta fallo cardiaco. 
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Interacciones farmacológicas (5tJ 

Con fármacos deplesores de potasio, debido a que los efectos de los 
digitálicos están incrementados con la ausencia de potasio, entre 
estos se encuentran los diuréticos o corticosteroides. Así mismo la 
hipercalcemia incrementa los efectos de digilálicos, por lo que 
puede ocunir toxicidad al co-administrar derivados de vitamina D. 
(SO) 

- Con la Quinidina decrece la excreción renal de la digoxína, por 
inhibición de su secreción tubular y su aclaramiento no renal por 
mecanismos desconocidos, aumentando concentraciones en sangre 
que le dan un carácter tóxico. 

La Amiodarona incrementa las concentraciones plasmáticas de 
digoxína, debido a una reducción de su aclaramiento tanto renal 
como no renal, por lo cual las dosis deben disminuirse si es 
necesario administrar ambos. 

- Con T. aumenta la toxicidad de los digitálicos. 

- El V erapamil decrece el aclaramiento renal de la digoxína, 
incrementando los riesgos de toxicidad. 

- La metoclopramida y cisaprida decrecen las concentraciones 
plasmáticas de los digitálicos, después de una dosificación oral. 

- Loas antiácidos y la neomicina pueden aminorar su absorción, solo 
cuando se administran a dosis más altas que las terapéuticas. 

- Nitroprusiato y la hidralazina pueden incrementar el aclaramiento 
renal por incremento del flujo sanguineo. 
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4.5.6. USO DE ANTIBIÓTICOS 

A causa de la insuficiencia respiratoria, se pueden presentar 
infecciones severas, sobre todo neumonía, a continuación se presenta una 
tabla para determinar que agentes bacterianos producen esta enfermedad y 
una selección de antimicrobianos para combatirla. 

SELECCIÓN DE ANTIMICR0BIAN0S 
Neumonia causada Primera elección Segunda elección Tercera elección 

DOr. 

Stl'eptococos Penicilina Cefalosporina Ooramfenicol 
pneumoniae Amoxicilina T rimetoprim con Macrólicos 

sulfametoxazol Clindamicina 
Maraxella Trimetoprim con Cefalosporina Ciprofloxacina 
catarrhalis sulfametoxazol tetraciclina 

Bacillus anthracis Penicilina G Eritromicina Cefalosporina 
Ooramfenícol 

C!1!Jl_nebacterium Eritromicina Oindamicina Cefalosporina 
divhteriae Rifampicina 

Pseudomona Penicilina le Ceftazidina + Aztreonam 
aeruginosa amplio espectro + aminoglucósidos 

amino!1'lucósidos 
Klebsíella Cefalosporina + Mezlocilina o Penicilina + 

pneumonúle aminoglucósídos piperaciclina ± inhibidor de la 
aminoglucósidos oenicilanasa 

Haemov.hilus Trimetoprim / Cefuroxima Ciprofloxacina 
influenzae sulfametoxazol amoxicilina o azitromicina 

Amoxicilina- ampicilina 
clavulanato 

My_cº1!_lasma Eritromicina Azitromicina 
nn.-nnoniae Doxicilina 
Chlamydia Doxiciclína Eritronúcina 

oniae Azitromicina 
Pneumº5Jl_stis carinii Trimetoprim / Trimetoprim/ Trimetrexato 

sulfametoxazol daosona 
Virus smcicial Ribavirina 

respiratorio 

Tabia 7. Principales antibióticos utilizados contra la neumoníar enfermedad frecuente 

en la DMD. <•> 
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Así los antibióticos más utilizados de primera elección contra la 
neumonía son: 

4.5.6.1. TRIMETOPRIM CON SULFAMETOXAZOL 

H,N~SO,NH \d- 1 
11\\ 
N\ O/'---.. CH3 

OCH, 

Fig. 21 Estructura química del trimetoprim y sulfametoxazol. 

Mecanismo de acción 

El lrimetoprim es un inhibidor selectivo de la dihidrofolato reductasa, 
debido a que tiene una estructura de 2,4-diamino-5-(3' -4' -5--trimetoxibencil) 
pirimidina, que evita la reducción de dihidrofolato en tetrahidrofolato, 
esencial para las reacciones de transferencia de un solo carbono, utiliza.do en 
la síntesis bacteriana de la purina y del DNA, a diferencia de los mamíferos 
quienes utilizan folatos preformados obtenidos de los alimentos, no 
sintetizándolos. (M> 

El sufametoxazol forma parte de un grupo conocido como 
sulfonamidas, las cuales tienen como estructura base una muy similar a la del 
ácido para-aminobenzoico (PABA), un precursor esencial para la síntesis 
bacteriana del ácido fólico; existiendo un antagonismo competitivo por la 
enzima conocida como dihidropteroato sintetasa, con el fin de inhibir la 
incorporación de PABA al ácido telrahidropteíco, presentando mayor 
afinidad que el mismo sustrato, afectando de igual forma únicamente a 
microorganismos que sinteticen su propio ácido fólico. (4.6) 

La combinación de trimetoprima-sulfametoxazol (Fig. 21), permite la 
inhibición s~u~ncial de la síntesis bacteriana de á.ddo fólico, producción 
una destrucción sinérgica de las bacterias, por lo que el efecto no es solo 
bacteriostático, sino bactericida; además existe una menor probabilidad en la 
aparición de resistencia, por presentar dos mecanismo diferentes de acción. (6) 
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Se recomienda como fármaco de primera elección para la neumonía 
ocasiona por Haet1tophilus influe11Zae, Streptococcus pnernnoniae, y P. carinii 
en pacientes que han sufrido transplante. l4/4l 

Reacciones adversas 

Al ser dos fármacos se suman los efectos adversos por lo que se 
presenta intolerancia gastrointestinal, malestar epigástrico, anorexia, náuseas 
y vómito; presencia de hipersensibilidad cutánea, manifestada por 
fotosensibilidad, dermatitis exfoliativa o ulceraciones (sindrome de Stevens­
Jobnson); efectos tóxicos hematológicos como agranulocitosis, anemia 
megaloblástica y lrombocitopenia; fiebre, aumento de enzimas 
hepatocelulares y de los niveles de nitrógeno ureico sanguíneo. t•/4~o¡ 

Interacciones fannacológicas 

El sulfametoxazol inhibe el metabolismo hepático 
anticoagulantes bucales, desplazándolos de sus sitios de 
aumentando los efectos anticoagulantes. 

de los 
unión y 

Al usar de manera concomitante con acidifkantes urinarios (cloruro de 
amonio o ácido ascórbico) disminuye el pH de la orina y aumenta el riesgo de 
cristaluria. (63) 

4.5.6.2. AMINOGLUCÓSIDOS 

Con una estructura química que contiene una fracción de azúcar, un 
anillo de estreptidina, además de un grnpo o más amino, son hidrosolubles 
estables en solución, teniendo una actividad mayor en medios alcalinos. El 
aminoglucósido más utilizado en niños con DMD es la gentamicina (Fig. 22), 
la cual forma parte de las desoxieslreptaminas.t~ u, 50¡ 
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Fig. 22. Estructura química de la gentamicina. 

Mecanismo de acción 

Al formarse el complejo con sus proteínas plasmáticas, estas de unen 
de manera irreversible a la subunidad 30s de los ribosomas bacterianos, 
inhibiendo la síntesis de proteínas, teniendo una acción bactericida sobre 
gram negativos y gram positivos aerobios. En altas concentraciones causan 
alteración de las membranas tanto de células bacterianas como de 
mamíferos.(6) 

Reacciones adversas 

Al acumularse en altas concentraciones en los líquidos de los oídos y 
de los riñones, es probable que en estas zonas se presenten los efectos 

adversos siguientes: 

- Ototoxicidad. La cual se manifiesta por pérdida de la audición, 
ocasionada por la destrucción de las células ciliadas del órgano de Cortí que 
conlleva a la degeneración del nervio auditivo teniendo como signo 
temprano un tinnitns acompañado de la pérdida de audición de alta 
frecuencia; o sensación de vértigo el cual se ocasiona por toxicidad en las 
células ciliadas tipo I de la cresta acústica, por lo que los pacientes sometidos 
a estos fármacos deben realizarse pruebas periódicas de la audiciónJ50) 
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La afección renal se manifiesta por necrosis tubular aguda y reducción 
del filtrado glomerular. 

-La gentamicina al bloquear la síntesis de proteínas por inhibición de 
la formación de complejos peptidicos-RNA.m, puede hacer que disminuya la 
síntesis de proteínas microsomales en el mamífero cuando las 
concentraciones en la corteza renal se acumulan, por lo que se provoca 
alteraciones de la función hepática, observándose elevación de la fosfatasa 
alcalina. ¡so,s,¡ 

Existen factores como la duración prolongada del tratamiento, 
administración concomitante de otros fármacos ototóxicos, insuficiencia renal 
previa, función audiovestibular previamente anormal,, sepsis, deshidratación 
o hipertemia que pueden ocasionar un incremento del efecto tóxico. (SO) 

interacciones farmacológicas 

Si se administran fármacos con efectos adversos semejantes a los que 
presenta, esto se sinergisau o potencializan, por ejemplo, el efecto ototóxico 
aumenta al administrar ácido etacrinico y/o furasemida y el efecto nefrotóxico 
al ingerir cisplatino, polimixina, hidrocortisona, indometadna, anfotericina B 
y ciclosporina. (53) 

Existe un bloqueo neuromuscular, similar al producido por el curare, 
dando como resultado parálisis respiratoria. Se pueden presentar reacciones 
aléigicas (fiebre y ernpciones).ts3J 

La gentamicina demuestra sinergismo con ampicilioa, benzilpenicilina y 
otros beta-lactámicos. (53) 
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4.5.7. USO DE RELAJANTES MUSCULARES 

Los pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne a menudo 
requieren de anestesia general, para la corrección de deformidades 
ortopédicas. Al presentar afecciones cardíacas no detectadas, estas se pueden 
manifestar como taquicardia, fibrilación ventriralar o hasta paro cardíaco al 
momento de ser anestesiados, por lo cual se debe evitar la prescripción 
preoperatoria, evitando también la elevación del riesgo de aspiración por 
debilidad de los músculos respiratorios o hipomolilidad gástrlca.05-161 

Esto implica que NO se deben ulilizar relajantes musculares 
despolarizantes (RMD), debido a que cuando hay este tipo de enfermedades 
neuromusculares, el tejido muscular desarrolla un número mayor de 
receptores y se vuelve más permeable, de manera que adquiere la capacidad 
de liberar K• durante la despolarización, la cual al utilizarse RMD se 
encuentra prolongada, ocasionado una salida masiva de este elemento que 
origina problemas cardiacos, como arritmia. 06) 

La sucdnilcolina forma parte de estos relajantes y es el único utili>:ado 
en niños, debido a que la duración de su efecto es corto, necesitándose una 
mayor dosis que la aplicada en los adultos debido a la distribución rápida del 
medicamento en un gran volumen de liquido extracelular (45% del peso 
corporal al nacimiento). 061 

Reacciones adversas 

En la administración de succinilcolina en pacientes con DMO se 
pueden presentar. 

-Rabdomiólisis (mioglobinemia), los cuales en conjunto con 
hipercaliemia pueden ocasionar paro cardiaco. 

-Fasciculaciones (movimientos musculares burdos) y como 
consecuencia mialgias postopera.torias. Elevación de la presión intraocular. 

-Arritmias y bradicardia sinusual. 
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-Hipertemias malignas, la cual se manifiesta por taquicardia sinusal, 
nodal o ventricular en etapas tempranas; edema muscular y pulmonar, 
insuficiencia ventricular derecha, coagulación intravascular diseminada, 
fallas renales; esta se manifiesta por hipoxemia, acidosis respiratoria y 
metabólica, elevaciones de CPK, hipercaliemia y hipermagnesemia. ¡so¡ 

En caso de administrarse y observar reacciones adversas, se debe 
suspender la intervención quirúrgica, enfriar al paciente con hielo aplicado 
sobre la piel, combatir la acidosis y forzar la diuresis con líquidos y 
diuréticos para reducir la mioglobinemia y la hipercaliemia. (SOl 

Por todo lo anterior, debe optarse por anestesia local o epidural, si esto 
no es posible debe administrarse relajantes musculares no despolarizantes 
como atracurio, vecmonio o mivacurio.{15) 

Interacciones farmacológicas 

Al usar gentamicina de manera concomitante, ésta puede potenciar el 
bloqueo neuromuscular de la succinilcolina. 

4.5.8. USO DE VITAMINAS 

Debido a que el medicamento más utilizado es la Prednisona, y este 
produce resorción ósea por inhibición de la absorción de Ca2• en el intestino 
se recomienda la administración de Vitamina D, debido a que esta regula las 
cifras plasmáticas del ion calcio al facilitar su absorción. <4l 

4.5.9. USO DE MAZ1NDOL 

Esta es un fármaco simpaticomimético con un peso molecular de 284.78 
g./moL, conocido como inhibidor de la hormona del crecimiento, el cual 
promueve la pérdida de peso por supresión del apetito (anoréxico), más que 
por incremento del gasto de energía, con esto ayudamos a la disminución de! 
peso en los pacien.t'i":s con DMD. (4. 571 
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Es un derivado tricíclico de la fenilisopropilamina, ejerciendo ac.cción 
estimulante central, locuacidad, mejor asociación de ideas, disminución de la 
fatig~ del sueño y malestar, con producción de insomnio y aumento de la 
actividad motora, además suprimen el sueño REM (sueño con movimientos 
oculares rápidos) con aumento del sueño ortodoxo REM particularmente del 
periodo 4, evitando al igual que los antidepresivos triddicos, la 
hipoventilación nocturna en los pacientes con DMD. (641 

Mecanismo de acción 

Inhibe la captación de norepinefrina, noradrenalina y dopa.mina 
liberada en la sinapsis por la neru:onas centrales de manera que se produce 
un aumento de la cantidad de esos neru:otrasmisores activos disponibles para 
reaccionar con los receptores adrenérgicos centrales, teniendo efecto 
anoréxico más que de estimulante del sistema nervioso central. (57.641 

Reacciones adversas 

Produce inquietud, insomnio, cefalea, temblores, mareos, initabilidad, 
fiebre, aumento de la libido y alucinaciones. El abuso del fármaco por hábito, 
puede causar hipertensión, trastornos en el sueño, palpitaciones, boca seca y 
depresión, por lo que no se recomienda cuando hay insuficiencia 
cardiaca.157.64) 
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4.6 PARÁMETROS DE SEGUIMIENTO 

Es importante por parte del equipo de salud, darle seguimiento a la 
terapia del paciente, con el fin de ver la evolución de la misma. Para el 
farmacéutico es necesario este punto, pues determinará el éxito de la terapia 
farmacológica, así como, realizará un análisis de la influencia de esta con la 
patologí~ es decir, al existir reacciones adversas o interacciones 
farmacológicas, estas pueden aminorar funciones Orgánicas del individuo 
que precisamente se están evitando. De esta manera se mencionan los 
siguientes parámetros: 

4.6.1. Medición de la fuena muscular 

Por medio de sencillas pruebas, podremos valorar la fuerza de los 
grupos musculares de manera individual. y compararlas. Esto comienza desde 
pedirle al niño que apriete los dedos de la mano del explorador, que extienda 
y flexione la muñeca y el codo, que aproxime y separe los hombros siempre 
contra resistencia, siendo medida la fuerza con un dinamómetro. La 
exploración de los músculos de la cintura pelviana y de la parte proximal del 
medio inferior se realiza observando al niño subir escaleras e incorporarse 
desde el suelo. De la misma manera, se debe observar a los músculos 
inten:ostales y el movimiento diafragmático. 

Cuando los niños colaboran, es posible determinar una escala de 
graduación de dicha fuerza: 

O== Ausencia de movimiento 
1 = contracción mínima 
2 = movimiento sólo en el plano horizontal (sin intervenir la gravedad) 
3 = movimiento contra la gravedad 
4 = movimiento contra la gravedad y contra resistencia 
5 = fuerza normal. (26) 
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4.6.2. Electrocardiograma 

Esta prueba es la más sensible para determinar afección cardíaca. En 
pacientes con DMD, es característico la presencia de cambios en el complejo 
QRS, las ondas R son altas en las derivaciones precordiales laterales 
derechas, las cuales sugieren el crecimiento de cavidades ventriculares; las 
ondas Q son profundas en las derivaciones precordiales laterales o de la 
extremedidades, lo cual puede deberse a wnas de la musculatura ventricular 
eléctricamente inactivas, producidas por mecanismo similar al que ocurre en 
la necrosis. Los mismos patrones se observan en las mujeres portadoras. (16,28,) 

4.6.3. Electromiografía 

En los niños DMD, se observará una disminución en la duración 
media de los potenciales de la unidad motora y aumento de las formas 
polifásicas, reflejando la pérdida de fibra muscular (Fig.23). (11) 

,, 
/' ,! 

/ 1 

NORMAL CONDMD 
Fig. 23. Potenctales de urudad motora al reaitzar una electromiografia de un indivtduo nonnal 

(izquierda) y de un individuo con DMD (derecha). <17
) 

4.6.4. Biopsia muscular 

Después de su uso como prueba de diagnóstico, establece el proceso 
de degeneración, a través del tiempo. Se realizan varios tipos de lindón, 
incluidos hematoxilina-eosina e inmunotinción, además se detecta distrofina 
por una técnica conocida como Western-Blof. Se observarán alteraciones 
hístopatológicas como variación en el diámetro y color de la fibra muscular, 
aumento del núm{:tü de núcieos intemalizados; degeneradón, necrosis y 
fagocitosis de las fibras musculares; proliferación del tejido conectivo 
endomisial. (2J 
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4.6.5. Radiografía de tórax 

La silueta cardiaca es difícil de valorar, debido a las deformaciones 
torácicas y a la elevación de los diafragmas, el corazón se observará 
agrandado. <281 

4.6.6. Determinación de la composición y masa muscular 

A través de la tomografía computarizada y la resonancia magnética es 
posible diferenciar fibras musculares, tejido adiposo y tejido conectivo, 
permitiendo distinguir a la distrofia muscular entre otras formas de afección, 
así como detectar el grado de muerte celular. <261 

4.6.7. Determinación de la incapacidad psicomotora 

Existe una clasificación según Egen{5>) , para determinar la 
independencia del niño,. con respecto a otras personas, por medio de 
establecer la inhabilidad que presenta, tomando en cuenta diferentes 
parámetros que se califican de O a 3, donde O significa que el niño presenta 
movimientos definidos y 3 que no hay movimiento o avance. 

Parámetros: 
1) Control de su silla de ruedas (manual o eléctrica). 
2) Transferencia a la silla. 
3) Pararse. 
4) Sentarse 
5) Uso de brazos 
6) Uso de los brazos al comer. 
7) Vueltas en la cama 
8) Toser 
9) Hablar 

10) Si presenta dolor de cahe7..a, agotamiento, cambios de humor, disturbios 
en el sueño o pesadillas. 

La puntuación obtenida puede ir de O a 30, entre mayor puntuación 
mayor dependencia de otras personas.(58> 
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La clasificación seg".1n la European Alliance of Muscular Dystrophy 
Associations {581, establece los siguientes paiámetros a medir. 

1) Buen estado general. 
2) Disnea 
3) Comunicación verbal 
4) Capacidad de toser 
5) Capacidad de deglutir 

Estos se califican de O a 4 ó 5, en donde al igual que la clasificación 
anterior, mayor puntuación denota dependencia. 

4.6.8 Pruebas de función pulmonar 

La sociedad Americana de tórax ha publicado normas y 
especificaciones para la identificación de alteraciones respiratorias, por 
medio de pruebas espirométricas,\59) 

El niño debe realizar inspiraciones profundas inmediatamente 
seguidas de espiraciones máximas y prolongadas, desarrollando el máximo 
esfuerzo espiratorio posible, para determinar: 

Capacidad pulmonar total (CPT}: Máxima cantidad de aire que 
pueden contener los pulmones 

- Capacidad vital forzada (CVF): Máxima cantidad de aire expulsado 
mediaote una espiración máxima y prolongada, precedida también 
de u.na inspiración máxima. 

- Volumen residual (VR): Caotidad de aire que queda en los 
pulmones después de una espiración máxima. 

- Velocidad inspiratoria máxima (VIM): Considerada como la 
máxima velocidad que alcanza el flujo dmante la inspiración 
fonada. 

- Capacidad inspiratoria fonada (O): Es la máxima cantidad de aire 
que se obtiene mediante una inspiración forzada. 

- Capacidad espiratoria forzada (CEF): Es la máxima cantidad de aire 
(volumen) espirado de n1.anera forza.da, de este dato podemos 
obtener el pico de flujo espiratorio (PFE).~8.S>l 
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Así podremos realizar curvas (volumen-tiempo, CUIVa flujo-volumen), 
en la cuales podremos obtener relaciones entre la caída de la capacidad vilal y 
la edad de la pacientes DMD. Una baja temprana de la meseta absoluta de la 
CVF (Tabla 8), índica la posibilidad de una temprana mortalidad, todos los 
niños DMD tienen una meseta máxima entre los 10 y 12 años, ésta prueba 
junto con la determinación de la capacidad psicomotora permitirán establecer 
sí el paciente necesita ventilación mecánica. (27,ss) 

PRUEBA VALORES NORMALES VALORES EN 
(promedio) PACIENTES CON OMO 

ímomedio) 

CEF <80% 28.5% 

PFE <80% 34.9% 

CVF <80% < 30% (1.2 L\ css1 

Tabla 8. Comparación de diferentes pruebas que determinan la función puimonar, 

entre los valores promedio normales y los valores promedio de pacientes con D MD. 

Sabemos que los pacientes con DMD, presentan un patrón restrictivo, 
debido a la alteración en el movimiento de la caja torácica.(591 Cuando el FVC 
desciende a 1.0L, existe una gran retención de secreciones 
traqueobronquiales, lo cual podría desencadenar un fallo respiratorio y la 
muerte. l60) 

Por estas técnicas, podemos observar que el volumen pulmonar total 
decrece progresivamente, mientras la resisten-cía de la vías aéreas y la 
conductancia se ven afectadas hasta estados avanzados de la enfermedad. C27l 
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5. FOLL'ETO SO'B'/<E VIST'ROFIA MUSCULAR VE 
VUCJffNNE VI'RIGIVO A PADRES VE FAMILIA 

CONITNIVO PÁGINA 
► PO'RTAVA f.1 
► FSIT FOLLETO PE'Rí'ENECE A.................................. f.2 
► PRESENTACIÓN ...................................................... F.3 

► DATOS GENERALES VE NUESTRO HIJO .................. f.4 
► INT'ROVUCCIÓN ..................................................... f.6 

► ¿CÓMO O'Bí'ENEMOS NUESTRA INFO'RMACIÓN 
GENtTICA ?............................................................. f.7 

► EL CÓDIGO GENÉTICO FO'RMA CAVA 
CA"RACí'E"RfSTICA VE NUESí"RO CUERPO.............. f.B 

► ¿ QUt SUCEDE CUANV0 EL MATERIAL GENtTICO 
SUFRE VAliióS ?...................................................... f.10 

► ¿ QUÉ ES UNA ENFE"RMEVAV HEREDITARIA ? ....... f.10 

► ¿ QUÉ ES LA 'DISTROFIA MUSCULAR Vf 
VUCHENNE ?.......................................................... f.11 

► ¿ CÓMO SE TRANSl-tIIT LA VISíROFIA 
MUSCULAR VE VUCHENNE ?.................................. F.11 

► ¿ CUÁNTOS Nilii0S HAY COl-10 'EL NUESTRO ?....... f.13 
► ¿ POR QUt 'EL N0M'BRE VE VISTR0FIA 

1-tUSCULAR Vf VUCJffNNf ?.................................. f.13 

► ¿ CÓMO J.,fE VOY CUENTA QUE MI HIJO PUfV'E 
TENER VMV ?......................................................... f.14 

► ¿ PO'R QUÉ Sf PRESENTAN ESTOS SIGNOS?........... f.17 
► ¿ QUt P'RUE'BAS SE "REALIZAN PA'RA 

VfIT"RMINA"R QUf MI HIJO TIENE Vl-tV? .............. f.18 

► ¿ CÓMO PUEVE MEJO"RA'RSE EL ESTADO VE 
SALUV Vf 1-tI HIJO ? Y¿ QUt Vf'B0 HACER PA'/<A 
AYUVA"RLf ?........................................................... f.ZZ 

► ¿ QUÉ MEDICAMENTOS PUEDE UTILIZAR MI 
HIJO?..................................................................... f.25 

► ATENCIÓN............................................................. f.29 
► ¿ "€XISTEN OTRAS FORMAS VE T'RATAMIENTO ?.. .. f.30 
► ¿ VONVÉ PUEDO O'BTENFR MÁS UJFO'RJ--IACIÓN?. f.31 

► 1<"€C0MENVACIONES.............................................. f.32 
► NOTAS .................................................................... f.33 
► GLOSA'/<IO............................................................. f.34 



ESTE féJLLEíéJ PERTENECE A: 

NéJHBRE VEL PADRE: ______________________________________ _ 

NéJM'BRE VE LA MADRE:-----------------------------------­

NéJ M'BRE DEL NIÑ<'J :_:r',¡:{-{-::,:1--<~-i:t~-r:-------------------
fECtlA VE NACIM~f!¡/j-0: ____________ '.:-~(::_";"" ________ _ 

(DEL NIÑ<'J )'\ .. ' Ví,w MfW ?7•"" A ñ.o-

V IRFCCI ÓN · --'::-:7 ____________ ------------~:c. ----
C]{'LLE .dv.UM.p?,éJ 0~LéJNIA 

________________ ·.,-ir,------- ·i-ti~:f;2¿.t ________ ~-::~ .. ¿. --

DELEGACIÓN O MUNICIPIO ESTADO 

CÓDIGO POSTAL:--=.-------------------.,.,,,- .,, 

TELÉFONO vE cAsA:1t:71i:-:r=:;¡-:-r,C,~J-;;:=------­
TELÉfoNo VEL TRA'BAJO"VtMGú.líro VE L<'JS 

PAVRES: -----------------------------------------

NOM.'BRE DEL MÉDICO VE CA'BECERA: 

VIRECCIÓN V'EL CONSULTORIO MÉDICO: 

T'ELÉfONéJ DEL MÉDICO: ______________ _ 

'BIPE'íc: _________________ _ 
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P'8,ES'ENTACIÓN 

e~ ~ro- hijo- preMm,t'a-~ e,,ife,y~ w.,;v 

~1.e,, ccmplRfa- o- c,,-ó-n,le,a,, ~= wna- w~ 
~t.«✓, la, ~ de, ~ e7, a,poyo- y l.o1, 
t"r~pa+"a, mA?j'<>ra+" ~ ~c«io- cl,e, ~-

tl'II <¼-t'a, Lu.cha, no-~~~,-~' debido-"' qu.e- l.o1, 
pcul,rey de, ~r~ci,,,i, cdw&{r~tWlo- de, ~ m 
pr~ ~ a, la, ~ •. ~ro- de, e.U,», l.o1, 
fat"~u;oi~;,h perrnlr~ ~~ w,,for-~ 
de, ma.,ne,,,a, ~ d(wa, y cmt.cret'~.~ t"ra-vb.Y de, ~e, 

{oUe.tb- mt;~•tU<, l¾f:efftt,,. ij~;de, [)~ 
{tamL'iéw Uwín,ada, r:í.M~Yf!, )J~~ ~ed.lt-a+"la-, 
~ por la, ~o., de, Wl'l,(l, prot:eÁNl,o., U«,ma,d.a., 

d4{rofüw., e,n, e7, tejí.do- ~- a.feáa,ndc, a,sÍI ei 
CK~ y ~ de, ~ \!~~; cc-n, e-7, fvn, de, 
que,~ la, ~tu.e.da, vrw~~w- Y ayud.a,r e,n, la, =~ de, ~ºJ.aÍ)1n,.,:,r,,,;;Ji;{Ji,é;c0" e,n, la, tt>mw de, 

---•.:tr"_ff'!~"'C{:-",;r' y 
~. que, ~üt;,'~de,<½(l, l'LWic-t~ Undo-
que, t'~ 'hcy ent're, W4' ~ 

F.i-te- trcwajo- es- dM-ig,í.d.o- o., l.o1, pcul,res, C<n'V ~oru,,. 
espoou,.:¡, o., m ~ cc-n, VLStYofw, 1-f~ de, 
V~ q~ ~a,n, conocer ta,n,tas, ~ 
(M:,(WOO, cl,e, ~ e,nfe.-»ted.«.d,. 

s~~ hac.er uw il<W ~wqu,,, ¡,e,~"'.,.,., 1.a,pcu1:e, 
fvn.<w d,e, e,stl,, fhlw,(:o-, pG<Ka, ~ 111,(>,)iór ~~-
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VATOS GENERALES VE NUESTR01lITO 

A c.o-nt"'~ ~ ~ ~ preg-wnt"c¼; que, 
le,j, Je,YVirá,n, p¡;¡.,yci,, re-cord,a.,r c.iEwtúj,- ilat'Ol. Wl-' ~ 
pued-e,n., iqyoy¡;¡,,r .su, v¼i,tci,, ¡;¡,, ~ ~ro- d,e, 

~e,n,da, o- e,w la, prvm,e,rci,, c,í,t¡;¡,, con, ~ 

~~CM. 

1. ¿ El, 1'Wñ,o- t"i,e,n.e, ~ey co-rv V í$roflw M ~ 

d,e, V~ ? ¿ Q_u.w,rv (e~,)? 

'1-. - s & 1i,a, sido- í,n,t'e-n,e,,,u.d.o- q u,í..yúr~e, ¿e~ 
.\0"1'1/ ~ opu~ ¡;¡,, ~que, ha, sido- ~t-d,o-? 
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6. 

N<?M'BRE VEL 
MEVICAl-iENíO 

VIA VE AVI--IINISTRACION Y 
CANTIVAV AVMINISTRAVA 

VURANIT 1 VIA 

9. · ¿ 1-f a, p r~ado-~ ~¡;¡,,y c,uá,n,do- t'om,a, 

¡w,¡, ~en, ? ¿ CuáJe,,¡,? 

t-lEVICAMENí<9 íIP<9 VE MALESTAR 
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INT'ROVUCCIÓN 

tt'II la, ,w,tu,.,-~. W1' ~et- vw01-­
ccmo- W4' pl«,,,,;t1>4, ~ y ei, 
mAMtw- ho--,wbre,, pre,se,rt,ÚM1; 
e,a,yc;t,áe,-~i,ea,,; qu-e, W1' hace,~ y 
d,ife,roo.(;ey a, W1' ~ 

cadcv e,a,ra-aer~= propia, ,¡e.a, 

ol»e,n,ahle, o- no-, oo-m,o- e!, color d.e, W1' 
oj<nt, la, forrnA,'v d.e, l.«, n.ar~ o- ei, -..¡,o­
d.e, ~e, ey e,!, .~ d.e, la, 

e,¡q,r~ d.e, wrv ~ e,speoí.al,, e,;¡, 
w.alt .ie, e,,1,c1M,•tt-ra, d,e,n,t-ro- d.eL l'UÁ,c,W<)­

d.e, ~ ~. 001'1,0dM- co-mo- AVN 
{ á,c,i,do- dew:wr~). 

Ei,t-e, et- e,l, g,ra,n, t"e1,0ro- que, t"r~~ d.e, ~a.c,iów 

0t'II ~~. y lo-<>U~~ ei, ~ ~ 
d.e, ~ra, for~ por lo- c,u,a,i .ie, !,e, Ju,, ~ 
ccmc- a ei, nutt'erúu, he-redafM'i<r". 

Ei.t"a, Vl'\f01"~ d,oot,, ~ r~d,a,da, C01'II ~ 
C#id,a,dc; por lo- c,u,a,i d- AVN .ie, compcu;t"a, p!M'w püde.r 
~fM' d,e,n,t-ro- dei ~ for~ a, ~ruá!M"W..­

~ ~ C,I"~. IMl,0- d.e, W1' ~ 
pi,,e.d.e, pr~M" ~ e,n, w, ~. qu-e, .ie, t"reuw,c,e,, 
e-,v l,a, e,a,rer.,c,i,a, d.e, ~ prot"eÁ/IUI,. 
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¿ CÓMO 013TENE),f0S NU'EST'RA INFORMACIÓN 
GENÉTICA? 

Eu m.at"eria,l, he.--e.clit'a-rí.o- ey a.püYtcul.& por ~r* 
pabey, cc«W,, u,no- d.a- ~e, ta, ma-ad, d,e, la, 

i,n;for~ qi.w, fo-rm,w "' wn, n.tW\10- t,,utí.,vid.w,-; ey ~. 

ma,má, a.pOYtc,,, 23 e,,-~ e-t'II ™' ó-vu-lo- y pa.pw 23 
e,,-~ e-t'II ei e@ernw:<;QjQ:ide, { ~ ~~). 
que, a,l, IMl,{,r,¡e, e-t'II ei pr<>ee.1,0- d,e, la,~. fo-rm,wrtMt, 

a, wn, ~ ~ ~r,ttA,ido- d,e, l/-6 e,,-~ 

espHlllatozotde 

23 cromosomas en d 
óvolo 

(/VIAA,& d,e, m,a,má, y ~e,r,na.t"~ d,e, paq>á,. 

A B 

ii ll ii IX xi 
1 2 3 e 

, 5 

X~ KI IIU ñl\ ºª Kil KK RI\ 
• D 

7 8 9 10 
E 

11 
F 

12 

1\1', /1(1 1\11 KX X'& ¡¡¡ X\\ XX 
13 14 15 16 l' 18 19 20 

G 

1" .. ,. .,,. 
Zl 22 X y 

CLASIFICACIÓN VE 1..0S 46 C'ROl-!OSOl-!AS PRESENTES EN 
U.N SER 1!U.l-!ANO VARÓN. 
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V,m,t;ro- d,e, e$Ol' t¡. 6 OY~, 

~e,n,, M1' ~ 
~. et, OYQ:m<»O:m,(1/ "X" y et, 
c,r~ "Y". P~ev t'.-w IM'v 

cr~ X y .,,.,, c,y~ y y 
~ t'.-w M1' c,r~ X. 

®Cfi) 

,/ 
// 

11 
'./ 

la 
1Vi.ño 

·-.. __ ·--. \ -. ·-

11 
-~ 

ii 
Niño 

¡CIUU\d.o- ¡e, Ue,va, "' 
ooi,c-1,;t, 

~,'P°'f'"-' 
puede- d.a.r ¡6lc- U-ti, ""-~ .iea,"X" &.iea,"Y"y 

WUU>l,(Í, lie-tlq>ye, d.a,rá, 

·x·, 7'&r w-cua-l, iw 
¡e,¡c.o-ae,l,bcl,é, 

d,e,pe,nd,e, ae,l, pab-e, i. 

EL CÓ'DIGQ GENÉTICO fcJ'RMA CAVA UNA VE LAS 
CARACTE'RÍSTICAS VE NUESTRO CUE'RPO 

Como- c.«<Uq,de,t- ~, ~e,, 

Doble hélice ~¡;¡, d,e, ~ e,n,, ~e, = 
~ q u.e, w, <MIM'"Mt, plM"ev forrn,c.,.,,­
cl.aN<w. C11V "t~ ev la, Ade-tútta, 
(A), T~ (T), C@l:w,1.a, (C) y 
G~ (G), la-11-' ~ w, <Ml,tA'"á,n, 

e,n,,pa,rey d,e, ~w formw: 
G=C 
A=T 
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¡ Sv e./, AVN :,e, 8it'....-c:«,:i, .,.,., forma, 
Utwal, ~ia, w mea.ir 1 met"ro, 
e1<-4t'LeM<>- e-t1, é-1,, ~ de, TRES MIL 
MILLONES d.e,pa,rey d.e, ~ 1 

ADII 

t~ pa-rey d.e, ~ e<1, 

~ ~ e,:q>rl¼<M'v 
IM'\,Gt, c«we, e<1, f¼f}e,cí,(;(k, GV l.<¼, ~ 
¡e, uw ~ . ~ 
~aM-1( C<tmO- u;l4- u~ 

d.e, Ut, he,ye,nou;v". 

t~ ~ qu.e- fi,rl'IUWII ~ 
a, lm, cr~ p~ .1-t" 

in{or~ ~ IM\, ~e,-()-, 

eJ, e«® p&d,,,á,, ;acar aei n.úcleü­
d,;;c.ho-~ 1'ÍA'\I qu.e, ~ pí.er~, 
pa,ra, Ue,.,a,ru,- a, U,fla, ~ d-0-nde, 
d,we,-~ ~ t"r~ eJ, 

~ d.e, ~ a, ~ 
pa,ra, l.«, for~ d.e, pr~ei,t,.ru-. 

Citoplasma Célula 

Est"C14-- pr~~ po--d,,-i'MI .l<UM" d,e, 
Ut, céM.1,1,a, y Ue,va,r Gv c:,abo-~ 

YÜ~ C<tmO- ~á°IAM" ~ 
aei o-r~ ()- fo-rm,a.,r pa,rt"e, 

l¼t"rua-,,,,-a-1, d.e, kt, cé«,t,la,. 
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i QUÉ SUCEDE CU-ANV<J EL MAIT'i?,IAL 
ff:EREVITARI0 SUFRE VA'FJOS 1 

~ I _ l ✓ i 
¡E~W/.f'f"✓~✓ ' 

1Y('v eh w~~ 
ff<¾';,é;/;'l,C& ;e, 

COi"~v CO--tn.,0- l 
i 1 

n~AP,,.1tf ¡ 
\ L, --==='====~. 

C1,:g~ et, r,,u;i,re,-w:,l,, ~r.,e,o­

( c-r~) (¼t'á, e-,q,~o- a, 

y.,v.,t'w,r~;,q~ ¡r~O­

~.,,.,,~ Vlfl#; pt<-ede,, ~ir 
C,O(;'f.,V<Yo01f 0ft, tGt,, &Y~ de, ~ 
eá'rvá!M"a-, ~ que, lazy 
pr<Yte/✓l',,«/4' for~ c,a,r~ de, 

icJ-11/'»"''"'J de, ~ p<M"t'ey o- pr~e,n, 
{ú-nP✓-Vé' éufrwe,nt;-8¼', U¾-~ nó­

V<¾¾½í'J.,ref.,.,.,., 
c,orr00tu~e< 

(u,tt.d6n, 

¿QUÉ ES UfllA Ei\JIT'.Rlv!EVAV GENÉTICA? 

E11 p<'ntÚ:r:.e.- qu.e.- t:c~- eJ_., pa,d.,e, como- tGt,, m,a,d,,re,, 
pW..-!ÁÁWG&i'v 'ter"'-<¾" e;;rr'.J'l'e/i' Zffv ;w m,a,;;e,rí.a<, ~t,00- y 
crOW'...,:.w.;t'..-1,oy w /IW.r Wf&',., 1,v.;vc/~ qL<.0 ~ pr~e,n, 
c,,½'.,.M1ffv E½".{"V.r½"~..d✓; que, ro/7 e1' cent'~, pcrr lo- qi,,e, 
yec/Jn,,¡n,.,. et V<.0-'M,hre.- d,-¿, 2/,v;e,r;r~ ~t,C<¼' de, ttpo­
}'l.P...,4'e,d/.;tow-So-. 

Dv fMY/'R../4,.¿✓.::r 001--✓ v¿~~1,,,v7%'"/~vZ/,;;' aotu.~, !-€,, d.,i,c,e, ql,U!/ nc­
n-"'-.18'r',,ÓJ d.,e).,, 10% ie, m veoí,b;rv V'~ VÍNOl' J:>~ & 

[Jr7~..A'!7"1v e<'v el✓ VJ,n<r iJ.,e, ;w vida, e,,,fe,y~ 
},.e,:.red/J~avrW,,.,..t1. 

Ek"t'& Jti~N..,fi,rJOv Cfl/41!1/ v.11 te;i..,o- el.1 miu.-ndo- hay ~ co-n,, 

e--."',ÍV/V"/1..07.,s,Ai,e;:¿ 0011;,ur :~..1 OJ.v Y» 7-Vjo-, por lo-- C,tMl.,i¡, ~ ha,n, 
f&rw~::ia- -Á$<TC"~..,o--yi/* o;wz., ;J&,.?2víhet1.1' ta, ~ v 

' ' ✓ 
el- PI.Mfcr J✓!/ ii'i,fyYW'<..W"J/4.-v ~_;c-s"e-- ?'U'.;f.,€,\.'Oy t"rGVt~ e-ntre-
~ '!J?...0.A"'e&- y r;WJ/~ [.,;'JXe,c.;~ t'~ c,&m..o­
prr:-i,,.~ipC"J✓ pr·opó---i/vf.:o- nruejO-l'C7.//' Ivv ~~vid.a, de,~ 

'J) arJ...Vl'J~Vj¡º 
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1 QUÉ ES LA DISTROFIA MUSCULAR VE 
VUCtfENNE? 

La, Ví$rofí,a, M~ de, 
V~ (VMV) I¼' IM1,a, 

e,,,fe,r-.da,d, de, cq,& he.re.d.a:'a,rúv, 
t'r~.d.<w por piM"t'e, 111,¡x,t"e,ni«,, 
d.o-nde, ~B>'ll ~ e,n; l.w plM'te, 
ae:t, m,at"e,-laA, ~t,C,ó-" que, U.Wa, l.w 
í,nfor~ pcwa, l.w pr~ 
de, u,na, pro-t'eÁAl,a, ~ 
dy,trofut.a,. l.w Ol,l,(U, e- co-mo­
fwn,oí,6-,,, WKVÍK de, i,oport'e, <¼ úefldo-
~-

¿ CÓMO s.f. TRANSMITE LA VISTR.OFIA MUSCULAR. 
VE VUCtfENN'f 1 

El, ",¡e.y" que, U&.,a, l.w 
í,nfor~ pa,ra, l.w pr~ de, 
l.w d4t,-o-{í,na, .¡e, ~a, 
~ e,n; eL or~ "X.", I¼' 

d.e.oi:,,,-, e,n; eL or~ ~ 
~t<-d-0- v~c,;j, pcwev l.w 
¡,upe,-víNe,n,oí,a, ~-

Ya,~ que, m,a,má, 1:'- do-¡,­
c,r~ "X.n Y que, «>l' p~ 
h,,,yeda,y ~ o., - 'hyo-i,, co-m.o- 'hijM'; 
w e.u.a, pc»e,e, eL ~ d.efeá~ que, 
prOtU«:,e, ~a, pro-t'eÁAl,a, y no- pre1,eM,t;ev 
l.w e,,,fe,r~ m,a,nui, .i,e, c,n,q.,de.,,-a, 
u,na, port'~a, ™ 

c,g•ndela 9 distrofina 
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X X 

/?''f!I TI:N!t M7i f,'~r. '.' 
:!oo~Ht ~Á!~~ '"P. . 

td ll U lt&U~ !t~c 
Ma,má, e¼> ~ portculora,, 

d,e,bi,do- a, que, cw tener dc1' 
'- e,-~ ei que, ccnt"i:.e,n.e, ei 

,~-" ~ 1<MI,& perm{,t¡¡, la, e-ir,pr~ d.e, 
la, prot:eiNuA, dit,tro[i,M, ~ 

e~ ~e, e,it-e, cipo-- d.e, 

e,nfer~, ~Oi' ~ ¡e, 
~ 01\, ei e,-~ "X», ¡e, 

~ ~ e,nfer~ 
~cw~ 

Veo-id& a, que, Wl' VIM"~ ro-to, 
t"'- wn, WQ:m010:m.«, "X», ei ~ 
d.e.footuc,w e-ir,pre,w,rcí, .IW ÍNl{t>r~ 
p~ la, pro't'e,i,,n,a, 

~ 

El, que, mAMIUÍ, - porta.dora, l'lh" 

qUMWe, aeoir que, eUa, t~ la, 
CtMpa, d.e, la, e,nfernwd.a,d, py~e, 
e,¡, ei ~. ya, que, eUa, lo-- hered& 
d.e, .IW pY~(M 

S v CM\,a, wwje,r t"'.- ~e& 

Va.+"~ por pa.+"te, nu,,te,rna, 
( ~) que, py~e,,¡, la, 

e,nferm.edad, d.e, la, VMD, e¼> ~íc 
que, ¡e, som,et"a,,,i, a, d.{,(e.,-e,n,te,i,, e,¡t-~ 

pa.+"a, d.e.t'e.-lt!Ml,(>K .IW w:p~ d.e, 

~ ~ C-0-.V ei ~ d,a,ña,d,o-; 

Entre-l<;wpv~q 
de.ben,,.~,.,. 

~: 
. Ve.tu~ de, 

e,-~ 

¡lfí.ca, 

-1\íQp,¡w, ~-

F.12 



í-

Sv rw- ha-,, ~<W CóW éi,t"a, 

1
rrl,_------~. e,nfermedad, y la, pareja, t'ie,,ie, !MI; 

;Por pa.rti,,d,el, l'IMW- que- ha, ~ ~...c.ad.o-
papá,~ se, CóW V>--IV, <W p~ que- 4 
pue.de,pr~ pr~ se, Jia-,,a, o.-~ po.-
L«,-.fe,.-m.ed.<x.d,. ! ~ O- pét-~ e,t\J e,'(, IJ«Ú"IWí.lM, 

~wo-~ se, forman:m, e,!, 

Ó-V«Ah de, ~ o- e,!, 

~iw~de,pcq,w. 

;CUÁNTOS NINOS tlAY Có"t,,10 EL NUESTRO? 

f n, ~YO- pa,w l'W" ~e, !MI; 

repo-rt"e- d.efi,t,,(.do- de, la, ~.dad, de, 
~ co-n, ~ p~, .1«1/ 
embtx,,-~ a, ni,ve,l, ~ ,¡e, ~wn,a, 

que- ha-,, !MI; n.i,ñ,o- CóW Ví,ftro{u., 
>-1~ de,V~por cada, 2500 
~ d.e,v~ 

fa, p01ihle, que, ~e, dat-o- .iea, nu:<'.)'0.-, 

d,e,bid.o-"' que, rw-~ ~ ~ l<)1'I, 

~~ 

1, POR QUÉ EL NOM'B'RE 'DE 'DISTROFIA MUSCULA'R 'DE 
VUC1-lENNE 1 

Er pr~ 1M1; n.e,u,y~ 

fr~ ~ G~ 
'8~a,m/4tt, A~ V~ 
qu,i,e,.t,, ~ 18 6 8 ~U)e, po.- \1~ 

prvm,eya, la, e.rtferm-ed.a-w ~ Wt"e¼' 

~ por lo- q u.e, se, l.e, C<H\.OCe/ 

Có1'I, ~e, n.o-m,ore, 
f.13 



En ocasiones el uso de 
aparatos ortopédicos o 

zapatos correctivos 
evitará un poco este tipo 
de marcha, por lo que es 
necesario consultar a un 

ortopedista 

Su,.i, pMW:Wr~ ~daYMv, 
pr~<MUic- d,ifí.ou.U;c«L- a,/; 
r~ t"IM'e,(¼- cc-w .\-1,W pier,u;w, 
~ piwde, ~le, nuil.ett'<a-v 
t"empor~e,. 

Al, ~ lo- ha..,-á,n,, de, 
t"~ 00-W el, ~ haoia:., 
cl.cla,n;te, y ~ U(, 

cadera,, PIM'/il, a,m,o-yt'~ u,., 
debíUdad, qu.e,, emp~ (i(, .¡e,,i,t'w 

eflt .\-1,W p ÚWIW4- ( m,a,,,c:,h«, de, 
T r~t- o-" de-pat"o-n). 

Po-ce- (i(, po-co- a,d.opt"IM'á- ~eoí.<¼' 
de, ~ p(M'(i(, pod..e,r whi,,­
~i;w o- t"replM', por ejemplo-, 
"'1,,-ede.dór ® m s ~ emp~á, 
(i(, ~- }JIM'/il, pod..e,r whi,,­
~= 

Cua,n,dc- ~a,n, a,/; d.oáor, el, 

no-t"IM'á, qu.e,, m reflej01; de, m 
t"~ de, m br~ y r~ 
mlM'á,n,, ~ey. 

Po-ce- (i(, po-co- w, w,pacidad, 
~/il, .w ve,-á, ~. 
por lo- qu.e,, ~IM'á, e,l, ~ de, 
.iaw, tU r~ pa,y(i(, lhwtM' u-na, 
yid.(;¡, ~ c<mfoytcwl.e,, cU,red.e.d,or 

® m 12 ~ 

puoo.e, ~ rn,u,c,ho- pew, .w ~ 
que, no- Ue,v(i(, u-na, cUe.t(i(, adeo«ada, 
(}- no-~ eje,-oi<:,,io-. 
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puede, pr~iw ileb-ílul«,d, e,w W4' 

br~ y c.«aerc;t,, co-,tf!M\t"'~e, 

C01'V IMv ~~ d,e,, w, 
~. cc-no-oí,do- como­
~- !l\\'L8' provoca- d.,(fí,c,uU;ad, 
cw r<Mipí,riw y <W ~ y evit"..,.,,a,,.. 
1.w ~ d,e,, ,¡ect"~ 

~. to- qi,.e, (UWCÍ, 1.w 
op~ "' d..ife.r~I¼' 
m¼::oor~ par"' qi,.e, 
p y~ fr~í¼' ~ 
d,e,l, ~e,mw V<MipÍK{lM)-r'ÍO-, ~e, 

-to-de-~. 

E.w"' d.,(fí,c,uU;ad, ~iww ai 
MrmÍK, ~e,-to-dc- e,w ~ pe,-~ 
e,w ~ ~ ft!Me,Ve, riipid.-0- W4' 

üj&y, por to- qi,.e, ~ qi,.e, V~ 

q (,l.€, n.o- d«e.f,-m,a, tt,t-a,l,me,nt'e, 

hor~a,l,. 
A~ puede, pre1Ml,t:iw 

ep~ repet'..dm- d,e,, dc!or e,w ¡«, 

~, ~ y v6m,¿t¡)-, ~ 
ccmo- !l\\'LY"~&, 

fa, p<ní,ble,, '! ue, l.<:¼- t"M'e<¾-' 

~(¼-~ e,om;p~ piwc;t, 

é-4 por to- C«<W ~"' ~ 
t"',.,e,m;pa- piww c;¡.pr-e,n,d,e,,- C<'.erl'"4' 

~-
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_¿ P0'R QUÉ SE P1{ESENTAN EST0S SIGN0S? 

El, tejido-~ t"'t.ene, co-mo­
fu,rt,c,i&n., r~ ei fe,rt,ó-m,e,rw- de, 
l,a, c.o-rt,t"r~ úmpa-rt'c,.,n,te,, par 
efemp le-, p<M"a, que, n«<¼t-Yo-
oor~ p~ l.a;t',,.-, P<M""-' 
~ o- correr, l,e.,v~<M" ~ 
~(% 

LOi- í,n.d,w~ ccn, (?$e, 

p~. t'~ 1,t¼-~ 
~ey ~ frt¼Y.JM, defM'l.d.o­
~{M" l"1' ~ que, Je, 

~rMt, ~ro-, e,vU;a,rt,do- que, 
Ue,ve,w a, caho- w, trc,;/n;ya: 

fl, tejido-~ trat'<M"w de, w-r 
rep<M"~ par ~ de, ~ 
pero- lOio- ~áM, qi,te, ett"e, 

tejido- .i,e, vu,ewa, ~01,0- ( 'ifYCl40"), 
{ibrow- y tttM<Wa-. 

E.lt"<r provoca, que, \f<M"ÍC1' ó-r~ 
y p<M"tey dei CM,e,Y/)0- de, 1<H, J'IMLó1-' 
ccn, Ví$rofí,a, M~ de, 
V~ (VMV) pue.d,a,w 
p re,se,n,t'c;w: 

Veb-íUd.ad, e,w j1A4' pÍRKl'W/4', 

hombrói' y caden,,, le- qi,te, 
cLifú;,u..U'a, ei po-det-- ~, 
~ ~ qi,te, .IW 

~ Je, =rv& 

Las células 
musculares 

forman al tejido 
muscular. 

o 
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LOl- ~ deL cor~ 
"t~ wfye,n, d.e,, ~. por 
Lo- que, ha,,,-ti, ltl,t,l,CM- ~a-& pa,y¡;¡, 
"trc<,t"a,y d.e,, ~ ~e,, por Lo­
que, se, pue,d.e, or~ IM1,(;v 

~ c,a,rd«ww. 

- Al, cre<:-eY, el, n.Ui.& pr~a-Yci­
debíU,da.d,, e,n, Wf-~ d,cl, 

d.u,.fr~ t6rll1ú y ~ por 
Lo-que, se, l.e,¡,,~w respWWI'". 

Sw ~ e, í-rl.t°~IA'l.Ol' ~Mtl 
{ür~ d.e,, ~ !4c-, e,l, c,..w.,1, 

™' wfyir d.wño- no- r~w u,n, 
pro-ceso- d.e,, ~"611,, ~. 

pro-vo-ca,nd.o- i¼t"r~ 

¡ QUÉ P'RUE"BAS SE 'REALIZAN fAJ?A VEITJ?HINA& 
QUE .H11-f.ITO TIENE VMV? 

e~ w mi<Uc.c- ~que,~ 
cui,t~ ~(¼,- d.e,, 

Ml{-er~ ~ a,!, 
cr~ ªX", oom,& la, V'4t"rofu,:, 
1-,t ~ d.e,, V~ pue,d.e, 
r~ e.ttiµ;Uo-¡- pr~ e,n, l.«& 
,n,u{eKe,1,--emoa.r~ 

A.w primero- se, d,e,be, de,t-f!KmM'l,(M" e,l, 
~ d,cl, bebé, pa,yw .l<M)-et" w 
p r~....,-ci- o- n.o- Uv Ml{-ermedad,. 

En, e,!,= ele, W...- wn, bebé, VWl'"ó-n-, se, 
pu.ed,e,n, r~ a,,,..w..W,;~ w ;w 
nw-te,,-uu, ~..ro; por m,ed,io- ele, 
di.{ere,n,r:e,1,--"t~ 
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Para, ~ f:eiido- fo&ttM,, se, 
puede, Ue,va,r a, w,bo- la, 

~ la, cu,a;¡, se, .. ~ 
a,l,,-ed.edo-r de, la, 16" ~ de, 
~ ~raye-n.dc- Uqtúdo­
~tC&. 

Otrc,,, t~ ey la, o-bt'e,n,c,wn, de, 
V~ oor~, U,., cu,a.:¡, se, 
puede, U.War a, w-bo-~ la, 9" 
~de,~~ 

Para, la, o¾~ de, ~e, 

fe;ca,l, .¡e, pu.e.de, r~ IMUv 

téon.ica, ~ oordcc,e,n,t-e-sw, 
en-~ se, ~raerá, ~e, d.ei 
cordón,~. 

Ve4p~ de, ;a,oer que, ~ bebé, 
varó-nrt'~la,VMV, -¡;¡,~ 
de, un, padr~t- a,l,, bebé,_ 

·­Patu.'lrimlla 
~~~lc.,;w........,. 

) 



Sv fue, d,e,:;p«,ey del, 
~, co-m,o- w, e,mp~mt, 
a, d,a,r ~a, de, !.a, pr~ de, 

~ ~ """ e,!., r\.i.fu>-, e,!., 
m.éd-ico- ,-~ía, U½' ~ 
pruebt,,y p/M'a, ccnfí,rww.,r el, 

~= 
V'ETt'R/.f.INACIÓN VE C'R'EATINF0Sf0CINASA SÉ'RICA 
t~i:v ~ U4Uv ~ que, w, 
~ d.e,nt-ro- de, U½' ~ 
~(¼-, que, cu, <¼t'IM' cUbile;.¡, 
perm/4t'weí,,n,, ~ ~ a, !.a, ~e, 
<¼{:'a,nd,o- e,l,e,vt«U14- ~a, B>ll 100 
v~ l'"' iwt'w~ ;un,-ma,4 por Lo­
C<,I,(¼ ,-~a, (.(,fl,G(, pr!A.d,a, 
ccnfí,rmat'wa, p/M'a, k½, primer(¼­
aap'¼' de, !.a- e,n,frwmedad,. 

'BIOPSIA V'EL ITJIV0 /.f.USCULA'R 
tl' ilecM-, w, tóm,a, i:uw, pequeña, 
fr~ ( ~ra,) del, ~ 
de, = br~ ()- de, !.a, piM't'e, trll-\\ef"a, 
de, = ho-mhrúi-, p/M'ev Wf" 

ob-s,wvada, cu, m,ior~ Í,C- y 
det-er>nM't.CW i.v e,I., 'tejí.do- w, 
e,,u:<A,e,r1,t-,.a, ~-

'ELECT'R0/.f.I0G'RAF1A 
Le,, Ct.l,Cl.,t¡ ~e, e-,,,, ae-t"e,rmM'l.(;l,f" 

co-mo- pa1,;;v !.a, corr&e,,,ú;"e, e.Uot:rí.oGv 
a, -C-ra,v(¼' del, ~ dcl, pCI-OWYl,(;e,, 

/,V w, ~,-a,~ ~ p~ 
que, rLO- p"MV corrleae, J.,e, ,,,.,.., 
e1',tre,mc-de1, ~ a, ü-t"ro-. 
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¿ CÓMO PUEDE MEJ0'R.ARSE EL ESTAD<.? VE SALUD 
VE MI 1f.IJ0 ? Y¿ QUt VE'BO ff.ACER PARA 

AYUDARLE? 

f/; méd.í.co- a,l,, ~= (¼t"e, p~ 
~á, d,a~e, '/,a, ~la, c,Lí,,ú.ca, dcli 
p~e✓, pa,,-a, w- cua,:¡., a,l,, pr~í-o- de, (¼t"e, {oU,ef:o-, hay 
~ pr~{¼- que, pue,ae,n,, ~uaaruw a, ,w- owida,,­
~ ~ wq>orta..1,tI>y. 

La, ~wua, que, fa,y~ pwed.e, da,,-, ~ ~ 
a, d,oj- aq:,ecti>t; e,l, prime-ro-, que, e,l, e,«...l.o- de, yíd<,, dcli l'l,(,,'lc­

y -C-a-1, y~ de, t:oda, !a, fa,m,a,(,a, mejo-re,, y e,l, ~ (¼- a, 
t'yw.,¡¼, de, ~ e,l, lnw,n, <¼<>- de, ~ A 1, 

p YÍMIA:WO- ~ le, CUv % nom,b-ye, de, t'ra.t'~ ,W­

fu1'.'lt1,C'-CQ~ y a-1, ~ °tYa.t'~O­
fu,r~ 

Ve-ntro- dcli !Ya.t'~o- no- fa,r~ Mnde, 
~a, rn.«..Ohw ~u.dw po-,- pa,,-"te, de, ~ ~ t'i.,e,,n,e,, 
co-mo- ovjeWvo- m,ejo-ra,,- .\«, ~ Ñí,oo-, ~ y 
,uw-~ po-r w- cua,:/,: 

• fl, m,éd,,í.w- ~ci, w (¼- n,ecey;¡.,rí.a, 

La, ,.~ de, ejerc,í,c,{,(n, 
C¼t"~ ei cipo- Y a..,,..~ 
ern>- ileoe, ~,le, a,l,, pi,e, de, '/,a, k,t-,.a,, 

debid,o- a, que, u,n, ~ de, ejer~ 
o- y~un, de, m,a,,w.,,-a, br= 
pwed.e, a,cewra,,- e,l, pr<>ce,w de, 
~ Aw. e,l, niM- ,wit"a,,-ci, w.fyí-r 
com-ra.otu-YM y nXr(¼(Wci, e,!, 
Mt-C-0-rY~ de,.\«, coi,.,,m..,.,_.w_ 
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• Sv debe, ,-~ eje-re,i,oi,o-j, pa,,-w 
~IM' l-W c.q,~ p~, 
por eje,mpkr, i½piK~ y 
~ .... ~ pr~ !AM';"ecuw 
po-d,,-úut, l«wa,,-le, u,n, ,-é,oord, d,e, u,, 
~,.dad, ,.~ MI, derl& 
t',.e,rn;po-, y ~kr a, que, oon,t'¡A'Ui.e,, 

dw.,,-~e,, ~ ~u.da,-á, a, que, Ul4' 
YÚW ,-~í,,-GJtoría1,, ~ Ubre& y ~ 

(ürt~ ~ ~ 
d.,iafr~~ 

F~ eje-re,i,oi,o-j, }O"n, ,-~ 

a,n,te,i,, d,e, ce-me,- pa,,-w eNí.t"IM' ma,r-e,(>l, 

y V~ y ~ d,e, ~~ PIM'W 

e>Jit"IM' &l»t'r~ d,«.ra,n,te, el, 

~ que, !tWÚUI/ perj~ 

• V~ d,e, ~ w, ~~ 
e¼tl>- [,mp"Uw, n.o- da,yley ~ 
"cha.t-lM'rw", rw ~ jif'YC¼G½', 

p~ que, a,!, ~ d,e, pe«r ~ 
d,ific,«U;w CW,11¡ ,n,á,.¡, el, ,-~ 
CLCt"'w~ ~ que-
perjL«Uoc,..,.úut, ¡obre, tl>do- _, 
~ oo,nw.«:.a,s, y ,.~ vrGJtorC.a,s,. 

• fa, [,mpo-1'1:IMIX'e,, n.o- JffMfUW a, ~ >'IMi<»­
e.-i, ~ dehido- a, que, puede,ri, 
vobver~ g-y<»er~ o- a.jif'Y~~ el, a.mor 
debe, da,y~ con, m,uc,ha, ~ 
pa,,-a, l.o-jif'YIM' que, el, rú,ñ.o- ¡e.a, ~ 

de.p~e, d,e, ~ pa,d,,-e,i,,, l.o-jif'Ya-n.d-0-
wna, ma.d,..,,,.~ -~ que, po-d,,-á, 
~ud,a,r a, ¡o,breUe,va,,- con, ,n,(i,.¡, fww'lf«' 
1-Wuife,,-med.a.d✓• 

masajes en su 
espalda para 

descongestionar 
los pulmones! 
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,,---------------, 
• sv cwrl,(,ñc-ya,=~cie,,-~ 

tra-t"ar de, ayuda,,-1,e, a, 
~wm..brarw y hacerle- se,n,t"'tK 

~o-; w t'i,e,,w, hentuvn.01, ~ 
p~ ~le- para, 
t'.-1M14portcwlc- de, wn,, ~ a, ot-..0; 
~e, tñdo-eflt cw CGl4<t" de, ÍA" e«, b«,,;,o-, 

Para, ayuda,,- c,,l, t.-at'~ 
{jy-~ ~ de,: 

• Veq,IAMr' d.e, que, cw m,é.d,i.c,o- haya, 
p.-81,CYW,-(W~~ 
~ 1.a, yí..a, d.e, 

~YaoibYv ( orc,,l, o-
~,.~) y cw t'..-q>o- por cw 
que, ,wwá,, ~ .. ado-, ~ 
p~ dahorar wn,, ~ú:r ( c,,l, 

fina,L hay = ~ido-), para­
Uiwcw cw co-nt;'r&l, de, la, 

~,-a.oí,5n,, ~ po-dK-á,, ayuda.,,­
c,,l, m,é.d,i.c,o- y c,,l, fu,t:~u::.o-. para­
w.,ber que, }e, J..e-be, ~. eflt cw CGl4<t" 

d.e, qu.e, ~ pr~eflt ~a.,,ey o­
c;.ua,n,do, ,¡e, ~rcw<»l/ <ñ'r01; 
~ c,,l, m.v.¡,mo- t'..-q>O; 
que, j~ pr~ ~ c,,l, 
p~e,_ 

¡Cuando hay un enfermito en 
casa, pueden cambiar muchas 
cosas y en ocasiones se puede 

hacer dura la jornada, pero 
no debemos desfallecer> ni 
enojarnos, por el contrario 
seguir adelante y buscar 
momentos de desahogo y 

esparcimiento donde toda la 
familia intervenga, en 
especial nuestro niño! 

Como padres, siempre 
debemos estar 

pendientes de como se 
siente nuestro niño al 
administrarle algún 

medicamento, si 
presenta vómito, mareos, 
dificultad para moverse, 

para respirar, etc., e 
inmediatamente informar 

a nuestro médico y 
farmacéutica de 

cabecera. ¡¡Ellos sabrán 
que hacer!! 
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Por lo- Mt-t'e,rí-or, i,i,e,mpye, d,e,oe,,,., 

iNtfo-,-rfUIK a, jW m,é,d«;c- ~ 
ad.m,i,t1,i~,tya,yo-n, ~ ~ a, 

JW rwri,o-, ya, ¡ea, por ~ & ~ Za, 
apy~ de, ~e, a.wn,que, ~~ 
ru>- h<x,c.e,rlo- ~ p~ ~ 
WMl<»' y~ q u.e, ClfflM'lm"afl¡ jW 

~ 

cua,n.d.o- ,¡ea, ~ q ,;.e, r..o-
debe- toma,,,-~ ~ 
~ OOf\¡ ~ 
~,0-~~a,que, 
t'r,e,mip& txmwKlo-, po-Y ejemplo-, 
~i,w.,, de, oo-me,,,-, e4' ~i& 
~lo-, d.ooídc- a, que, de, ~a, 

forma, ~ C¼e.g-tA,t'W q tte, W 
~CM-mpla,JWe,fe,áo-. 

V<n-~ debe-n, de, ~a,y de, L,n, 
~ q¡,¡,e,, co-mpYMt,, W pyí.me,ro­
SU, fec,ha,, de, ~ prOC«<"a-ndo- q¡,¡,e,, 
¡ea, nu<:Yo-Y de, <,l,W a,ño-- a, Za, fec,ha,, de, 

e,o,m,pya, y ei ~. e4' ei ~ dende, 
lo- Y"::)'a,n, a,~, W c:<,U<A/ debe, i,er 

w q¡,¡,e,, i,nd,ú;a, Za, ocya, & e,rw&l,t-u,rw, 

evita-ndo-~es-~ romo- ei ln,,,ñ,o­
& ~ ca,l,«,,-= oomo- la, codt-1,a,, OOf\¡ 

e4ID- iowa,yMt¡ que, ei ~ ,¡ea, 

~ Po-Y ltU¼' t'r,e,m¡p&. 
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¿ QUÉ MEDICAMENTOS PUEVE UTILIZAR MI 11.I]O? 

El, méd/4co- Le, pi,wd,e, pre,$01'l-OiK w ~ h,qo{~) ~ ~ 
~: 

· f!ar;'Ckq~ ,~e 'e~. ;;·· ;é;" _ C•o~ e:>., c~·~{Cº·.·· 
A ~.u- la, Via- . N= ~ la,~ 

fu.e,r--¡1w ye,vctM- OYC¼ d,e,bido-w qu.e,p~pr~ 
la, e:lt e,fect"o-co-n;tr.u-l& w 
~~ ~~ la, ~,,d.ad, 

~- ~ya,da,. 

. Sv e:1t cq,et°",Á;cr ~w, p YOOIM'WY 

d.(,.,,,- V<WGW.<'~ O- f,-ut'~ e,rt, V~ de, 
~ o-~ y~ e,n, 

w~. CM,V oom,o-- evitwr W11Wt'" 

m...teha,~ 
. El, ~ ~ cU,y¡;¡., q u.e, pr~ 
~ d,e.oo Y~W, e:it ~ 
mw••1.tr= e,¡;te, e,n, tr~o-. 
- 'Ew~ w, pre,$01'ihe,, 
Vit~V, jlMIÁXr con,~ 

~-

r l'l,Cf'eme,,,,t'a,n, V ia- o-ra.i, - El, 'tra.t"~ oon, ~"' 

ta, generaown- r n:,,eotahle- ~ ey cort"o-, po-r 
de, f,Mw-¡,,w lo- q u.e, es, ~lo-U.Wwr 
~ y u,11,, co-n;trov ~ de, la, 

evU:-w la, ~ ... ~. d,e,bido- w 
~ que, <M"v ~ ~Ú:V 

c;.e,l,ulc,,..-. ~ e,n, e:1t ~-
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~f'iCr-á/acw, ·•·. e~ e~ 
t\lót'IM'\/ e:/, ,1<.<,etio- v.::w - Se, w.gie,re, tin,w,.,:¡,,.i' C01'II la,, 

en,donde,hay ore,;/, ccm,i,da,o- Iedte, ,w~ 
m,oví,m,le,rt,to- ~IM'" ~Yico-y W ~ 

riip ldc- d,e, oj01-, ~~ por ~.,.. .wc,a, ¡,a,, 
O(H'l¡ l,o- qu,e,, w, \IUI, boav, ,,.~ ~W<M" 

~ Wl'llchicl,e, 
py~ - Dep~e,:/,¡rr-a.do-d,e, 

Ye,ffJW(l,Ü>rm, """~ est;n, ~ 
~ ~ender!(!,, P= 

r~e:iwno-~, l,o-

q u.e, ~yQnuye, "' ~IM'" la,, 

-

A~IM'" m Via- ore,;/, 
mov~ 

i,\t"~~ que, 
~«d,«,rc:i,n, "' 

e-vit!M'" e:/, 

eg-,-~. 

~ Ji,e,mpYe, bajo- la,, 
a,u,tor~ d.cl, ~ y d,e, 

(M'\,C(, ~"' ~"'-

Ta,m;pow-~Y~ 
ma,n,t"e,n,er Wl'llt°Ytá"~ 

1,a,,rg-o-, P= m ~ v1M'11 
~e,ri.d,0- conforme, 
~"' e,:/,t'i,e,,npo- d,e, 
~y~ 

Av~ e,;/,~ ,¡i,~ci, 

~ ot:ro- t"i.po- d,e, 

~ o- w 
pr~w ~o­

mcv~ 
WW~IM'"~ 
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e,)V~ (V~) 

Pl:.4'<iF:ciú6 • có-»\.o-:, .,, ~-- C~·•_.·.• -

I,w,-~"'u,, Vi<;t, - No-v,.,,..Uw l.a4--~~ 
fue.rJta' de, ora,,!., por d, méd,ioo: 

001'\t"r~ - Sv ~hija-pr~a, 
~ e,nfe,t-m..edad,ey c,cw~ roma-

taq,ui,ca,rd,w:, í,nfornuir a-1, 
m.é-iUc,o- que,pr=Cbe, ~e, 
~, de, pre(eret'l,C{,a, 
Ue,v,.,,.. IM'\F 001'\t"rcrlt de,~ p!AM,0-

c,cwcUc,,c,o-_ 

- No-~r<M" .«p~de, 

~ 

V~ d- Vi<;t, - f_¡.te, ~o-pwute, ~ 
p!¼O' ora-1, tr~J'IC1'Mt.- d, ~' boca, .1ec«, y 

e.t'II ~ depreM-nt, por lo- c«<:u, 
!Ot<)" dooe, ¡e,,-~ .. a.-d.o- baf a­

(¼{;r(,c,t(>- 001'\t"rcrlt m.é-iUc,o- . 

F.27 



: Qué, i . · Parwa# i • ••-· : Jló-m6- ·'·e~ 
r~ Evi-t'ar V ú.t, ora,t,, I n,for,n,ar a,t, 

~ ifl.tr~ m.éd«:c-~ el-
re,i;pWGtto-rU¼- o- ¡;,,¡,t¡-c;we,no.o- p~e,~ 

a,l.é,r~ a,~ 

l>~-
A....:...&- Evit'ar Vú.t, E~ 
~ ~ ¡;,,¡,t¡-~ ~ 

re,i;p lrGtto-r~ ' 
intYcwe,run.a, & p~ 
por~ ~ 

( aer~) pr~ew 
oúi<wyew 

r~,porl.ó--
~ e-.,t"a,,-

cüe.,-t~ e, 

vrtfor,n,ar CM, 
d.oa;,r, 

Tr~rv Evit'ar V ú.t, ora,!,. puede,n, 
m, cc>w ~ wwr~ar 

~ re,i;p i+-Gtto-rU¼- ep~ de, 

~ ~y 
v6m/4to-: 

A~puede,n, 
&"~ 

~U\; 

u,,pieL. 
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LOS NI/ÍJOS CON VISí'ROFIA MUSCULAR VE 
- VUC1fENNE ,f\J¿l PLl EDEN USAR Lrl ?J·VESTE5l¡5;: 

n:¡::c ¡:;-d\,¡;, Í\,J,..t ,\¡ élª,t; \..!A I vr-orv"' A QU-C: sr '--',,."-';V:-,.~,.",._.,,."''·'i....,.; I;..D V C C. 

PRODUCEN VA/ÍJOS EN EL SISíEMA 
CIRCULAíO'RIO (COMO íAQUICA'&VIA O 
HASTA PA'RO CA'RVÍACO) Y EN EL SISíEMA 

RESPI'RATO'RIO (DIFICULTAD PARA 
'RESPIRA'R). 

VE PR.Eff'RENCIA EVITAR LA ANESíESIA 
GENE'RAL YAVISA'R A MÉDICOS y DENTISTAS VE 

ÉSTA CONDICIÓN. 
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1. 'EXISTEN OTRAS FORMAS VE TRATAMIENTO 1 

Sv, d.e-bú:w- 1,v q..w, e-1, prt>hle,m.«, '¼' de, or~ ~..co-, .ie, 

hwn, ~ ~ por m ~ .ie, ~,_ l.a, 
pr~ de, d#fyofí,yµ,, .e-fl/ e-1, =~ de, m ~ 
e<nv VMV. 

fn, ~e, c.i;.,,o- .ie, ~1,1, e-1, ~ ewvue-lto-- e-fll »w-t"e.-UU, q..w, 
pe.-w,,,í,ta, j«, ÍNl.tr~ l,v U¼' ~ ~'¼', 

!.o¡tra,n,do- l.a, e-i<.pr~ de, l.a, prof:e-i,rw,,~ 

f5- fM1., t;,-c,,t'~ mM:Y a.!ut,t-MU)r, i;ui.,n.q..w, puede, 
ge,nerlM'" que,kw~d.e,~d.cl,or~ ~ 
cc-ntr1,1, ~ c,ue,rpc:rs, ~r~ e,vitlMldc- que, !wve-fll 1,v cabo­
j«, fu,noí.ón,, ~ que, e,\'""""" t;~ e,fl¡ ~,-oUo- y 
d.&lffM:Ya¼>-~ 

f5' haá1,1, e-1, ~ l.a, t;éc,n,ic,a, e-fll ~roUo- ~ 
u;(;'~ e-,,.pUq~ IM\,pcnx,- ~: 

Lc:rs, ~ ,1Cn, ~ precM,t'"lO'Y'¼' d.cl, tejido-­
~, U¼'~ .ie, ~rae,¡¡ de, ~í.dwn, ~ e<nv 
]>1M'"Ul-t"E'4Có" iUrecto- "4/ p~ e<nv VMV, "4/ que, 'Le, w,,,-á,n,, 

~r~ 
L01,-~ con, la, Íffi(ó-rm,a,cwn¡ corre.a-a- d.cl, ~ 
]>IM'"a- l.a, pr~ de, l.a, diárofí,,ux,, {twnw,rá,n,, pa-rte, 
d.cl, tejido--~ d.& m p~~ e-ví;ta,n,do- w.w ia, 
~a,e{,ó-n, c.e.«-da,r. 

fn, c,,,ui,nt"o- 1,v .w.w aewe-nt"<tj'/.<4, e-1, tejido--~ d.cl, 
p~e, pr~1,v d-wer,w.,.s, ba-rre.--1¼' p/M'"1,v EWÍitlM'" que, m 
~01,-~ a, ..,.,,,..,.,,,-w, a, Iw.s, ~ que, t'i,e,nen, e-1, 

defect:o- e-fll j«, »w-t"e.-Ut,l, ~Wú" ; sie,ndo- """"" terapcw 
Có1tlmv. 
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¿ VONVt PUEVO O'BTENE'R. MÁS INF0'R.MACIÓN? 

l. SI DESEAN SABE'R MÁS SOB'RE EL BUEN USO VE LOS 
MEDICAMENTOS UTILIZADOS EN fSTA PATOLOGÍA, 
PUEDEN tlACE'R USO VE LOS "CENTR<?S VE 
INFORMACIÓN VE MEDICAMENTOS» MÁS CERCANOS A 
SU tlOGA'R. 

NUESTRO CENT'RO SE AB'RfVIA FfSCIM, ESTA UBICAVO EN 
LA FACULTAD Vf fSTUVIOS SUf>f'RIO'RfS CUAUTITLÁN, 
PE'R-TENECIENTE A LA UNIVE'R-SIVAV NACIONAL 
AUTÓNOMA VE MÉXICO CON VI'RFCCIÓN: 
Av. Q u.et"~ .\{ n,, C~..tl,á,n, I ~, f d&. Ve, /vi~, 

Co-n, ~ e,n, uwora.tm-0- L-50 2. 
T e:/,éfo-rt.o-: 6 -2 3 -20 -51 

0 si, 1.o-de4ea,puede,hace.t- U4<J-d.e, ~ro-c.orreo­
e«lCitrÓ11,{,()& ( e,-m.«-w): 

~ ruá"rlw.\c C,t.U<,W(;'itla,n,1 . IM"l.affll. ,n;x, 
O d.e, ~ra,p~ e,n, !.a, red-: 

http:((~rí,w,;.~itla,n,1.IM\.(Mtll.,wµ{-~ 

VONVF LOS QUÍMICOS fA'RMACFUTICOS BIÓLOGOS 
ESTAMOS PA'RA SF'RVI'RLFS. 

2- SI VfSfA CONOCf'R MÁS SOB'RE LA ENFf'RMEVAV, 
PUEVE VISITAR LA SIGUIENTFS PÁGINAS EN 
INTE'RNFT: 

-P~ d.e, !.a, M~ Vylt"rop~ A~u»1t (USA) 

http:((www.~.o-r~ 

- Ot"rc;w: 
Mtp:f fwww.~uw.c<nn/CapeXC1MW1Ve,rcd{86 7 6/VI-IV1 .htm.t­
Mtp :f (www. l¼<W. n.e-world,. n.e.t"/woU>,,...-f m.d,. htnw 
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'REC0MENVACIONES 

1. ÍMUW u,n,, m,éd,i.cc- qu.e, ¡ie.,rnipre., 
<¼t'e., d-UplM¼f;l>- (}-~ ]'IM"'lh a, 
aéen<UW ~ OYÍ-1,-W ~e,r~ de, 
l¼t'a- e,nfe,yrnedad,_ 

2. Ve-termMUU'" u,na, correcta, 
coord.i-nacl6n, de, la, ~ 

]'IM"'lh qu.e, fudo.s, lo1' ]>Y~ 

~IM"'Í<>1- f;yCWtJj~ ~ e,n, 
b-e,nefi,c,ic>- del, p~ 

-Nutr~ 
· C~er,n, ~I.C,()y 

· f n{twmerlLt: 
- FíM-ot'erap~a,$-

- í e,rapeu,t-a,f' o-c«p~ 
-P~ 

- flM"'nw.c.é-«:t'I.C,()y 

- A~ent"ey ~ 

3. Ve,rí.{ía,,,- per~ de, 
f;y~ e,n, e:,, l'IMÍ,0-, po-r 
efe,m,pl.ó--, ~ \'ih a, -
íd°e-rl'e,,ú.dc- qu.irúr~e.,, 
~ ut'~ po-r "€-%' 
pri,m,e,ra, l-w Jala, de, Y~ 

~ ~ de, ped,ia;tra,, 
~ \'ih a, la, ~ e,tc,_. 

oo-,¡,, ei fit1, de, af)óytM"lo- y 
hac,e,rl.ó-~w ~o-: 

5. f \'it<M" e1✓ e<mt'c;;d1r oo-,i,, ~ 

qu.e, p~ ~ 
Ye4pifralñriai, ~ u, MYQ,f' 

e,nfe,y~ ~ 
f . .32 



GLOSARIO 

A 

AVN (ÁCIDO VESOXI'R1U'BONUCLEÍCO) E.s, el, mate,-ic«,, 
Yí¼J'~ de, la, ty~ de, la, W~ de, ~C!-CW1'v 8'\I 

~a.dówde, todo.s,lm-Dl'~VWOY- Ew;í,,fonm,,da,pOI' Ml' 
~~e.,,it,-e, !V, ten.i.e,nd,o-t..UW, ~,-uau.,,a, de, doble, 

héUce,, como- "~/iL¼' de, canu:.d/J', que- foyllUt-l'v ~ y ~ 
cr~ 

AMINOÁCIDO C~.Z-fA?'<Wv 'lc<4-- p~ ~ pc,,ra- la, 
~ de, '/.c<4-- p,-~ , ,I01'1,, v~ de, lm-~ 8 ,101'1,, 

~ad,n,,~debid,o-a, que, Yl,()-pueden, ,l(W ~~ 

P°'" el, °'"~ hum.a.no- y deben, foyYYW.N" pCl-t"tlv a.e, la, 
~ 

AMINOGLUCÓSIVO Anr"Jnót'u:.o-~pcwa-el,tr~ 
de,~ bctcte.-~ 

Al-lNIOS 
emhrWt'II. 

AMNIÓTICO Lí.quidó- conteru:do- ew el, ~ el, cua,l, 
p.-opon;,í,ona, p.-~ cw emhriórv. 

ANTI'BIÓTICO Son, ,,,....,, W/Af'O- de, fru,-~ capaccy de, 
ínhlbí.,- el, cr~ o- eUmúu,,r a-~ mic.--OOI'~ 
~ bacmria4; lm-~ pueden- p.-ovoccw en(e.rmedade-¼; 
com& '/.c<4--~ Yí¼pirat:ot'Uv.,, e+t, U)y ,l<WEW ~ !i,empYe,, 
que, el, doctor lo- .,.,.,;Uqu.e, de,bert,, ,l(W ~,,-a.dc<4, ~ el, 
t.-~ai pee,de, la, l.e;t¡,-(Ñ'. 
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'BASES (deiVNA) npo- de, ~ q~ 
nfty~ que- puede,,,¡, U!.n.er dot' t',;p~ de, ~yud;u,-cr✓, 
pwí.mld.i.cct{t'~ Y ~) o- pw-u:,a;, (~ Y ~), 
b ~ fonnan, cü- cíc«1o-~Y~ JWl\io- con, 

~Y~-

'Bié>PSIA /.-fUSCULA'R tx.ame+-1, mlcrM:,<5pCco- de, r.m, "tr~ de, 
Wfí.do-~ ~rrud-0--de, r.m, sev vw0; r~~~ 
p(M"a,«,~¡,CO-de,~~medad,. 

e 

CÉLULA Uvudad,~_.. de, loy j(WCW vw~ como-b 
lad.-iUo}- que, fvyman, a, r.m, ed.if;do: Lay~ e+t,, b sevcw 
~ ~ de, irey p~ l'1«clec; caop~ y 
mem.brru,u,,. En, el, n.údeo- ¡e, ~ra, el, mate,-i<M,, ~wc-. 
7í,e+ie, t;'(¼-°t',;p~de,~: la, de, ~YWÍ<n½ la, de, f"Wl-CWf\, y la, 
de.- repr<>d.«ccí.órv. 

CÓVIGé> GENtTICé> Clave, pcwa, la, t;-~ de, la, 

iN¡forllUtC<'.ón, heredaru-U½ conte.i\.t'.do- e+t,, U)y ~ dat,do-~ 
a, la-fvyllUtC<'.ón, de, p~ 

Cé>'RVÓN U/.-l'BIUCAL Co,,y'lM'ltl:r de, v~ ~ 
que, ~ cü- feto- CO>'I, la, place.tú;¡;,., de, la, madre, d.ur~ el, 
emb,;¡_y~ 

C'R0/.-10S0/.-!A Cadcv UflO" de, loy c«erpedUm,, ~ 
ofuen,~ a, ircwl¼-- del, mlcroscoplú; lor ~ !e- w¡yr,q,~ et1, el, 
~ior del, núcleo- de, U¼-~ ~ {vytrUMUl1, po.- AVN y 
pr~ ~G¼Úa,u,y~ Tod<,,yU¼-~de.-u.ia, 
<!,q>e.c,ie, ~ y V~ t'~ IM'\, l'\Wn€-t'O-{íf0- cl.,e, C<"CWY~ 

e+1,, el, ~ h,.,1...i,,~ $Ol'\r 46 et'v CC¼ú ~ U¼-~ e,,c,c,e:pt:o- et'v 

óv~ o-eq,er~ dehí.do- a, que-~ Ue,,,CIN\, la, mi.tl:ul, de, 
la, iNlformru:,úm,~cea,_ 
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V 

Vf'BILIVAV 

DIAFRAGMA M<¼C«lo-~ y de½ado- que, ¡epara- el, 
pe-cho-del,~ 

VISíR0FIA faw.do-p~que, etfe<;ta,w la, ,wt;¡,-Í,C,Wf\¡ 

y el, cr~ de, Ut1, MW ~ 

VISíR0FlA MUSCULAR V~ y fc,1t:w de, 
CU¼IM'roU'.o-de, ~~de, m<UteYW prawewva✓• 

VISíR0FINA 1'r~ e+'ICQK~ de, a.,_.,. ¡pporte, CU/ 
tejí-do-~, ~e,.vel, COY~ ~ cer-ebro­
y ei<X"Y'~ w:periorezy-e, lt\ferióre//. 

V0SIFICACIÓN Veterm.úw-ciórtt por el, médi.co- de, la, 
~ de, ~ que, ha, ser ~radc- e+'l/ Uf1,, 

ÍKUÚ>,,íd«o¡ ~ e.v ~ Za, edad,, el, pl?,50- y ~ 
=va.cw--~~del,p~ 

V0SIS CCLf'lt"'..dctd, de, Uf1,, ~ que, debe, 
~af'je, el, e.,{erm.o-cada, V~ 

r 

fM'BRIÓN 1'rí,mer w;q:iwdeLCU¼IM'roUo-de,Uf'l, MW vwO; ~ 
el, ~ de, la, ~ ~ la, cU(-er~ de, "/.oy 

ór~prí,,u,í.p~ como-el,cor~ y "/.oyp~ 

fNFERMfVAVAGUVA 
relat"'w~wcwe✓-

ENFERMEVAV CRÓNICA 

ESC0Ll0SIS VE?4Víaciów late+-IM/ de, la, coi«m.-tw v~a.l,, 
la, C<Uil, puede, MW de, OYi¡;Jew weilaiu-[w o-e<,dqu.írú:lc,,. 
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ESPf1V-Mí0ZOIVf Cé.lula, ~ v!,o/tv ~ ey 

~ c<-l, óvulo- ew la, re:p,-od«cd.órv ~ e,n, su, n.úcleo- Uevev 
la, mltl:ui, de, la, ~mc<dón, p/M"ev la, fovmc<áón, de, W\I l'U.-UWO­

l+ulwíd«o: 

ESí'REp,JIMIENí0 V~ p/M"c<, la, e>v~ o-
~o-de, la1,,"h.eceyfecaley. 

ESíUVI0S P'RENAíALES E~~ ~ CLfú:lw d.eAI 
~ "PIM"Cv®~u:.o-de,~e.-ife.nneda.d,. 

f 

FECUNDACIÓN Ul'\iÓr\i de,= céZu1ev ~~y 
otra, ~ ~ ~ pa.-c<, la, fov~ de, Wv 

l'U«WO-W.awúwo: 

f'Eí O E mbYiórl! que, na, a.d.q«-irí.do- la, fovmc,,, CIM"~í«t,C(;l'./ de, 
la,eff>ed,e,Cv Ia,que,p~~ su,~ 

G 

GEN fY~ de, ácido- ~,.~ (AVN) 
~e,n, ~cr~y d.eA!que,dep~ ~CIM"~<W 

her~ de,~ Jer<W V~ El, gen, de, la, VMV ~ ~Cv 

~e,n,cd,,cr~ X, Ue>.,cwid,o-la, ~madórvplM"tv la, 
~de, uru;i.,py~ ~ ~Yo{í,,-.a,, la, wa.,l,t'..ene, como­
fiuu;lón, w,-vw de, wpo-l't2, al,Wjí.do-~-

GENÉíICO 

llE'RENCIA C%lónt de, ~ ~u.d.w de, pc,,drey Cv 
híf~ a- -C-ra.>véá-de, = ~YWZW-IA4' que, w ~ ew cd,, iÍ.,.«;leo- de, 
cada,céZulevy ,¡e.,lw.matt,cr~ 
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MfNSt\]E'RO ('RNAm,) Mct-W"í.al, ~u;,o- =PC<% d,e, ~ 
dcl, núcleo-@ kv célula, y .1€WVÍY en,,kv ~d,e,pr~ 

MICROORGANISMO Or~vwo-que, no-puede, i,e,- V4W­
,¡úv cy,«d.a, dcl, mlc,-ú!COPi&, como- U:W ~~ y loy Vú-"«6, loy 

~ puede+-v i,e,- p~ ~ d.edr ~ pcwcv el, i,e,­

~ 

MUTACIÓN Alú?,,.aciórt; repent'= y en,, ~ 
irnwer;ihle, dcl, wu:áiwú;u, que, cxmfor'ww, cv 10-CI'"~ d,e, IANV 

,1er vwo; que-- a.,, ~ cv 1ANV e,c¡,r~ n.uevo- que-- je, -C-r~ cv 
lm-hijcn: 

N 

NWMONIA (Pulmoni,a,,) I~ d,e, lor p~ 
~ ~~ pov-~ ba.cúwia-tw, o- pov- Uv 
pr~ d,e, ~ ~r~cv Zm, ~ S"4-' ~ .\OW 

fí,eb,-e,, ID;\' y {c,ftt,., d,e, aUentb; je, c.ombc,,te, con, el, l.¼& d,e, 
<Ml,(;'J,iót'wm,; 

NÚCLEO PCLt'ti!, d,e, kv cé«.dcv donde- je, ~r,;t,, el, 
matiwí.al,~<Có-; 

ÓVULO Céuda,, reprod,«.c;a,-r,;t,, o-~ fem,e+ú+w- que-­
lliwcv Uv mi:W.d, d,e, Uv í+'t(or~ que, foy»u,,r¡j,,, CV IANV iNld.wíd«o; 
el; ~ruia, lM'Uv de, Uv ~ d,e, ~OY e~ dcl, e,ue,-po­
humatte; ~d,e, i,e,- rlca,en,, ~ n«t"rlt'wcwde, r~a,,_ 
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'P 

'PORTADORA SANA Pe.-.\OfW, que, p~ e.w W! ww,ter(al, 

~u:,o-~ m.utuclón, y no- pr~ la, e,nfe.rmeda.d, 
e,¡;wactl!,v~ de, ew cetmbio; pwo- t'i,ene, la, ccq,~ de, 
tr~wl.o-CvW! hqo,,; 

'PRESC'RI'PCióN 1'-IÉVICA Tcunbié,w ~ re-cetl:v 
~ v.,, la, ~ por ~ de, ~ ~ que, 
debet,, admi+,4tn:w¡e,, ~ la, C<M'lt"'u:ut<4 ~ ~~ de, 
t'te.mp& y la, dw-a.cí.ón, dcl, tY~ ~ requ4i-to- pcwev 
obúmeY ~ ~IWI,, lcv..,fr;w~ 

norrtNAS Macr~ que, Ue,v/M1/ ev ca.bo- d,ifer~ 
~y pueaen.,pr~ d,(fer~foy~ COf14t',;t~por 
~ SOf\t (U, y~ de, la, e,,c:pY%Í-ÓW dcl, ~e, 

~u:o-y de,~depende, la,~ de,~ W,Yact/!,vey de, tM'l,, 

!,(l,I" vw0: Lev pr~ daña.da, e,n., la, VMV ey la, d4trofí,,t.a< 

RAVIACI01" E~ de, p~ e.wfoymev de,~ 

T 

TAQUICARDIA fnfe,-medad, ~.ad.a, por el'., ~ 
del, r~mo-de, ~ lu.1;',d.oj,-dcl,cor~ por ~ 

TERAPÉUTICO pMte,de,la, ~que,ct-eM,e.,por objet:o-«i 
ty~ de, e,n{e.r~ pOKev <¼Ú', p,t'v p~ ut'~¡e, 

lcv.., CÚ'~ ~ ~ ~ ~ ~ 
p~ PY~Yadi.oact'IJV~ et!:,. 
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6. DISCUSIÓN 

La Distrofia Muscular de Duchenne, manifiesta diferentes alteraciones 
en el organismo que la padece, ocasionados por el daño a los tres tipos de 
tejido muscular; por lo cual es necesario llevar un tratamiento farmacológico 
y no farmacológico que permita mejorar dicho estado patológico. 

Debido a su origen genético1 aun no hay una "cura" para erradicar la 
enfermedad, esto determina la importancia del cuidado en la prescripción y 
administración de los medicamentos, debido a que mejoran la calidad de 
vida de estos pacientes, permitiendo evitar que dejen de caminar a edades 
más tempranas o que sus funciones orgánicas se atrofien rápidamente • 

El Farmacéutico aporta sus conocimientos sobre el manejo terapéutico, 
señalando los efectos no deseados y las interacciones farmacológicas, que en 
este caso aumentan, pues se pueden llegar a administrar cerca de 6 grupos 
diferentes de fármacos al mismo tiempo (fabla 9): 

- Glucocorticoides. 
- Inmunosupresores. 

- Antidepresores tricíclicos. 
Agentes procinéticos gastrointestinales. 

- Digitálicos. 
Antibióticos. 
- Otros. 

De esta forma ayudaremos al médico a determinar con mayor éxito 
que cuidados se deben tomar al prescribir ciertos medicamentos al paciente, 
cuáles son los parámetros de seguimiento más útiles para establecer la 
gravedad o avance del paciente. 
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Otro punto no menos importante, es contribuir a la Educación 
Sanitaria, a través de la realización de un folleto sobre la patología 
seleccionada, haciéndolo de manera sencilla pero no superficial, tratando de 
que con claridad, los padres de familia, a quienes fue dirigido este trabajo, 
comprendieran qué es esta enfermedad, cómo se transmite, cuáles son los 
siutomas y por qué se presentan; el diagnóstico, cómo pueden ayudar al 
tratamiento farmacológico y no farmacológico, así como vincularlos con 
instituciones o asociaciones donde pueden obtener mayor información, si es 
que así lo desean. 

Aquí no termina la tarea, el proceso de educación sanitaria implica la 
realización de sesiones educativas, donde la información escrita este unida a 
pláticas o conversaciones con los padres de familia y con el paciente, 
logrando que la información se refuerce, cumpliendo con el proceso de 
aprendizaje. 

Así también, dentro de este trabajo se incluye información que puede 
ser empleada por los especialistas involucrados en el tratamiento de estos 
pacientes, motivando la comunicación entre el equipo de salud y sirviendo 
como fuente de consulta. 

68 



FÁRMACO EFECTO REACCIONES REACCIONES ADVERSAS INTERACCIONES CON 
TERAPÉUTICO EN ADVERSAS QUE AFECTAN A LA MEDICAMENTOS UTILIZADO 
Nil'IOS CON DMD PATOLOGlA PARALADMD 

Prednisona Aumento de la fuerza • Desequilibrio • Retardo en el crecimiento - Con Ciclosporina, decrece el 
( Glucocorticoides) muscular y del tiempo electrolítico. lineal de los nií\os. metabolismo de la Prednisona, el 

de deambulación. - Síndrome de - Resorción ósea . tiempo de vida media se prolonga y 

Cushing. • Incremento de apetito. el aclaramiento es reducido. 
- Aumento de la • Tratamientos previos a largo plazo 

sensibilidad a infecciones. con otros corticosteroides, reducen 
el tiempo de vida de la Prednisona. 

Deflazacort Aumento de la fuerza -Desequilibrio Es menos probable la 
(Glucocorticoides) muscular y del tiempo electrolítico. osteoporosis. 

de deambulación. -Síndrome de 
Cushing 

Ciclosporina - Incrementa la - Dispepsia y -Con trimetoprima con sulfametoxazol, 
(lnmunosupre,ior) generación de la fuerza diarrea se incrementa la eliminación. 

muscular. • Insuficiencia Al admll\istrar con cortocosteroides a 
renal altas dosis} se increnienta la mcidencia 

Desarrollo de ·, de retención de líquidos, hipertensión y 
linfomas convulsiones. 

Protriptilina y • Disminuyen el suefio Vómito, - Reducen el tono muscular, 
Clomipramina REM, donde se constipación y ocasionando debilidad. 
( antidepresivos presentan retención urinaria - En casos de sobredosis se 

tricíclicos hipoventilaciones presentan fallas cardíacas 
congestivas, rigidez 

muscular. 
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FÁRMACO EFECTO REACCIONES REACCIONES INTERACCIONES CON 
TERAPÉUTICO EN ADVERSAS ADVERSAS QUE MEDICAMENTOS UTILIZADO 
NIÑOS CON DMD AFECTAN ALA PARALADMD 

PATOLOGIA 
Metoclopramida - Aumenta el • Parkinsonismo - Distonia aguda • Puede acelerar la velocidad de 

(benzamida) vaciamiento gástrico, - Disquinesia aguda, absorción de muchos fármacos, el 
estimulando la • Aumento en la secreción tiempo de tránsito acortado 

motilidad gastro- de prolactina, disminuye la biodisponibilidad de 
intestinal, otros fármacos, como la di1wxina, 

Digoxina - Aumenta la .. Agitación, nerviosismo, • Con el uso de corticosteroides, el 
( digitálicos) contracción muscular y pseudoalucinaciones1 efecto terapéutico se ve disminuido, 

disminuye la actividad psícosis, delirio y 
nerviosa simpática del pesadillas, 

músculo estriado 
Trimeoprim con • Útil contra • Intolerancia - Vómito, 
sulfametoxazol infecciones gastrointestina~ anorexia, 
(antibiótico) respiratorias, sobre náuseas e hipersensibilidad 

todo neumonla cutánea 
Gentamicina Útil contra infecciones - Ototoxicidad y - Puede producir • El efecto nefrotóxico aumenta 

(aminoglucósido) respiratorias, sobre nefrototoxicidad parálisis respiratoria cuando se administra con 
todo neumonía, ciclosoorina, 

Mazindol • Disminución en el • Boca seca y depresión, M Hipertensión, 
(inhidor dela peso transtomos en el 
hormona del sueño 
crecimiento) 

Tabla 9, Medicamentos utilizados en la terapia farmacológica para la Distrofia Muscular de Duchenne. 
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7. CONCLUSIONES 

De esta forma se concluye que el presente trabajo propone un manejo 
terapéutico diseñado específicamente a los pacientes con Distrofia Muscular 
de Duchenne, abarcando la caracterización de los signos y síntomas, métodos 
de diagnóstico, tratamientos farmacológico y no farmacológico, parámetros de 
seguimiento y algunas consideraciones especiales que tendrán como fin 
aumentar tanto la. cilidad de vida de los pacientes, como los conocimientos 
sobre el tema dentro del equipo de salud. 

Así mismo se elaboró un folleto informativo dirigido especialmente a 
padres de familia con hijos que padezcan DMD, para que ellos comprendan 
mejor la causa, el diagnóstico, etc. y fomenten el cumplimiento del 
tratamiento en estos pacientes. Este sería el primer paso para que la 
información llegue de manera correcta a las personas indicadas, aunque 
faltaría ver en la práctica, su utilidad real. 

Finalmente, este trabajo demuestra la función del farmacéutico dentro 
de la Farmacia Hospitalaria y Comunitaria, ya que proporciona las 
herramientas necesarias para ser empleado por médicos, enfermeras, 
investigadores y población en general; colaborando así, a fomentar la 
educación sanitaria y proponer esquemas terapéuticos que ayuden a mejorar 
la calidad de vida de pacientes como estos. 
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