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INTRODUCCION

La distrofia muscular es una miopatia hereditaria que se caracteriza por debilidad
muscular progresiva que finalmente puede afectar a todos los misculos respiratorios y en
ocasiones el miocardio, afecciones que determinan la morbimortalidad (24). La
insuficiencia respiratoria es la principal causa de muerte en ésta enfermedad. {5,12).

La disfuncién cardiorespiratoria y sus complicaciones en pacientes con distrofia
muscular, especialmente en etapas tardias de la enfermedad, no solo disminuyen la calidad
de vida y aumentan la presion para la familia, sino que desarrollan un circulo vicioso y
contribuyen significativamente a la muerte (10). La Calidad de vida se reduce de forma
paralela con la funcidn respiratoria y cardiaca (2). Por lo tanto las medidas para prevenir y
reducir las complicaciones deben encaminarse a preservar la capacidad fisica, calidad de
vida, y mayor e¢speranza de vida. (10)

Por este motivo, es importante conocer cuales son las alteraciones mas comunes en la
funcién cardiorespiratoria, en qué tipos de distrofia son mds frecuentes, y qué factores
influyen en su presentacién para detectarlas oportunamente y dar un apoyo terapéutico
adecuado.

La valoracién de la funcion respiratoria y cardiaca es bdsica para un manejo adecuado
en pacientes con distrofia muscular. (13), debido a que la insuficiencia cardiaca y/o
respiratoria causa muerte prematura en éstos pacientes (2), incluso los pacientes con
cardiomiopatia en etapa subclinica pueden presentar muerte subita de causa cardiaca (19).
La afeccién miocédrdica en distrofia muscular inicia desde una etapa preclinica asintomatica
perc es reconocible por alteraciones electrocardiogrificas menores y  signos

ecocardiogréficos. (25)
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En la distrofia muscular se produce una enfermedad pulmonar restrictiva (EPR). La EPR
se presenta en enfermedades con debilidad muscular y/o deformidad vertebral, en la
distrofia muscular es causada principalmente por debilidad de musculos respiratorios, Para
comprender la fistopatologia de la EPR en distrofia muscular es importante recordar que el
principal misculo inspiratorio es el diafragma, que los musculos abdominales e
intercostales externos son los musculos espiratorios mas activos. (7,10, 27,29)

Al presentarse la debilidad del diafragma se reduce la presi(én inspiratoria, el volumen
pulmonar, y se afecta el intercambio gaseoso; con la debilidad de los misculos intercostales
y abdominales disminuye la efectividad de la tos y la capacidad de espectoracién. (10).
Ademds de 1a debilidad en vigilia, la reduccién fisiolégica del tono muscular general en el
suefic no-REM (no-movimientos oculares rapidos), y la atonfa muscular completa en el
suefio REM a veces provoca disfuncién respiratoria nocturna, en estos casos la debilidad
diafragmética es la principal causa de compromiso respiratorio durante el suefio REM. (5,
29, 30). Esta es la razén de que algunos pacientes presenten hipoventilacién nocturna que
provoca desaturacion severa durante el suefio, a pesar de ventilacién en vigilia normal (5).

Por ofra parte, la debilidad de musculos faringeos disminuye la proteccion de la via
aérea provocande neumonia por aspiracion (10) debido a que también estd alterado el
mecanismo de la tos. Una tos efectiva requiere de fuerza adecuada de musculos
inspiratorios para una inspiracién profunda, cierre sostenido de la glotis por aduccién de
cuerdas vocales, y un esfuerzo de misculos espiratorios para aumentar la presién
intratordcica antes de la abduccion de las cuerdas vocales. (29)

Ademds de alterar el proceso de ventilacién, la debilidad de musculos de la pared
toracica facilita la presentacién de escoliosis. (29). En pacientes con distrofia muscular tipo
Duchenne (DMD) la escoliosis se presenta hasta en el 50-80%. Esto también contribuye a
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la EPR, debido a que la escoliosis tordcica es un factor mecanico que limita el movimiento
de la pared tordcica asi como el desplazamiento del diafragma. (15). Sin embargo,
paradéjicamente, las értesis tordcicas para correccién de escoliosis reducen la capacidad
vital (CV) hasta en un 22%. Segin Miller la ﬁxsi(;n vertebral no tiene efecto benéfico sobre
la disminucién de la funcién pulmonar, ya que dicha disminucién en distrofia muscular no
depende de la configuracién mecanica del térax, sino principalmente de la funcién de
musculos respiratorios. (20). Pﬁr el contrario, Fukunaga reporta que la disminucién de la
funcién respiratoria se atribuye a tanto a la pérdida de fuerza en musculos respiratorios
como a la deformidad estructural de columna y térax. (12)

También la obesidad aumenta la dificultad para el movimiento respiratorio y contribuye
a la restriccion ventilatoria. (15)

Los signos y sintomas mds frecuentes de dificultad respiratoria en distrofia muscular
son: infecciones respiratorias frecuentes y pro];angadas, taquipnea (durante la marcha,
reposo, o el suefio), disnea, y compromiso respiraterio que requiere ventilacién asistida.
(10) Los pacientes que tienen hipoventilacién frecuentemente presentan hipercapnia
nocturna y cefalea matutina, anorexia, disnea, no descanso durante el suefio o pesadillas, y
pobre calidad de suefio que puede causar somnolencia diumna. (7, 30). Incluso la debilidad
de miisculos respiratorios puede ser asintomatica durante ¢! dia y presentar hipoxia severa €
hipercapnia durante el suefic o primeras horas del dia (5, 12)

Ademas de los sintomas del paciente, en la exploracién fisica podemos encontrar signos
reelevantes. El movimiento paraddjico o asincrénico de la caja toricica y el abdomen indica
fatiga de musculos inspiratorios. (6, 24), se presenta en el 73% de pacientes con apneas o

hipopneas en distrofia mioténica. (9)




Algunas de las complicaciones de la enfermedad pulmonar restrictiva por debilidad
muscular son atelectasias, broncoaspiracién, retencion de secreciones, predisposicién a
neumonia, y desequilibrio ventilacién/perfusién que provoca hipoxia y aumenta la
morbimortalidad (5,10)

Las pruebas paraclinicas mas frecuentemente utilizadas en el diagndstico y seguimiento
de la EPR en distrofia muscular incluyen espirometria, medicidn de presiones estiticas de
vias aéreas, y evaluacion de gases arteriales. Dentro de éstas, la prueba espirométrica més
utilizada es la capacidad vital forzada (CVF). Dicho pardmetro disminuye como resultado
de reduccién en la capacidad pulmonar total y aumento del volumen residual. Se considera
a la CVF como la prueba mids importante para el seguimiento de la historia natural de la
enfermedad o de respuesta al tratamiento, ya que su valor depende de {a fuerza tanto de
musculos inspiratorios como espiratorios; también refleja estrechamente el grado de
funci6n pulmonar general, y parece terer un valor prondstico acertado. (7,10,12,24,27,29)

Seglin la Asociacion Médica Americana {AMA) la EPR se define como severa cuando
tiene una CVF menor de 50% del valor normal, moderada con una CVF de 51-60%, y leve
con CVF de 61-80%. Una CVF se considera normal se es de 80% o mas del valor estimade.
(1,10,11). La capacidad vital menor de | L es el mejor indicador pronédstico individual para
una sobrevida de 3 afios. (24)

Una CVF baja se relaciona indirectamente con disminucién de la presién estatica de vias
aéreas, especialmente con presion espiratoria maxima (PEM). (10)

Otra de las pruebas es la medicidn de la presion inspiratoria y espiratoria maximas con
la que se detectan debilidad respiratoria aguda o crénica desde etapas iniciales. (7,10, 12,
24, 27, 29). Estas miden la fuerza contrictil de los misculos respiratorios, mediante la
presién generada durante contraccién voluntaria (26). Se consideran el indicador més
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sensible de debilidad de misculos respiratorios (26). La presién inspiratoria maxima (PIM)
refleja la fuerza diafragmaitica y la capacidad para la ventilacidn; la presién espiratoria
méaxima (PEM) refleja la fuerza de masculos abdominales e intercostales y la capacidad
para toser y expectorar (7). Con la medicion de ;éstas presiones se ha observado que en la
distrofia muscular la debilidad afecta a musculos inspiratorios y espiratorios pero no en la
misma proporcién. (26)

Correlacionando las 2 pruebas anteriores, una reduccién de 50% en la' fuerza de
miuisculos respiratorios disminuye la CVF en 20% (26), es decir, una CVF menor del 80%
y/o PIM y PEM menores de 50% indican el inicio de la EPR en éstos pacientes.

En las pruebas gasométricas Ia presion arterial de CO2 (PaC0O2) es otro de los

indicadores que se relaciona con la duracién de la enfermedad, aunque no es mejor
indicador que la capacidad vital, (24)
Como se mencioné en la descripcion de la fisiopatologia, puede haber alteraciones solo
durante el suefio, 0 exacerbarse durante ¢l sueiio las alteraciones que se presentan en vigilia.
El diagnostico de alteraciones de ventilacién durante el suefio debe hacerse con
polisomnografia, seguida de prucba de latencia miltiple del sueiio, (5)

Tambi¢n se han utilizado estudios de imagen como diagnéstico complementario de la
disfuncién respiratoria; cen ultrasonido se ha encontrado engrosamiento del diafragma en
pacientes con DMD antes de los 12 afios, con disminucién significativa en los pardmetros
espirométricos y presiones maximas. (8)

Para el diagnéstico de alteracién en el mecanismo de la tos se utiliza la medicién del
flujo de tos pico, el cual debe ser 160 L/min minimo para limpiar efectivamente las vias
aéreas. (4). Cuando es menor, la aspiracién de material de faringe y la insuficiencia para

expectorar causa obstruccién de vias aéreas. (29)



La distrofia muscular afecta también al musculo cardiaco. En la distrofia de tipo
Duchenne y Becker la cardiopatia se presenta por alteracion en la distrofina.

La afeccion cardiaca inicia desde una etapa preclinica, asintomdtica pero reconocible

por alteracicnes electrocardiograficas menores y signos ecocardiograficos. (25)
Después de un periodo variable se manifiesta clinicamente como hipertrofia miccardica
septal ¢ concéntrica, arritmias caracterizadas por defectos de conduccién (bloqueo
auriculoventricular, Sloqueo de rama, arritmias severas), y finalmente se manifiesta como
cardiomiopatia dilatada caracterizada por hipocontractilidad ventricular, dilatacién de
cavidades cardiacas, reducci6n de la fraccion de eyeccién (25)

Algunos de los hallazgos electrocardiograficos en la cardiopatia preclinica son el
aumento del indice QTi/PQs (indice cardiomiopético), acortamiento PQ (fibrosis auricular).
El indice cardiomiopéatico es uno de los hallazgos electrocardiograficos tempranos, {22)

El diagnéstico de cardiomiopatia lo podemos dividir en 5 modalidades:

1.- Cardiomiopatia preclinica: se manifiesta por segmento PQ acortado, intervalo QT
prolongado, y aumento del indice QTi/PQs.

2.- Cardiomiopatia dilatada: manifestada por ondas Q grandes en las precordiales
izquierdas, segmento de pared ventricular no perfundida, fraccion de expulsién <45%,
indice de pericdo preeyeccién/tiempo de eyeccion de ventriculo izquierdo (PEF/LVVET) >
0.42,

3.- Afeccitn cardiaca arritmogénica: se manifiesta por taquicardia paroxistica, taquicardia
supraventricular, aleteo o fibrilacién auricular, bloqueo de rama, bloqueo atrioventricular,
bloqueo senoauricular, sindrome del seno enfermo, o disfuncién senoauricular.

4.- Cardiomiopatia hipertréfica: presenta hipertrofia de ventriculo izquierdo, preexitacion
ventricular, aumento de grosor del septum ventricular, relacién de grosor diastélico de
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septum ventricular/grosor de pared libre de ventriculo izquierdo (indice ecocardiogréfico)
mayor de 1.5

5.- Lesién miocirdica especifica: evidencia electrocardiogrifica de alteracién en
polarizacién ventricular manifestada por cambios. en el segmento ST y onda T, evidencia
ecocardiogrifica de area hipocinética en pared ventricular. (22)

Cuando el paciente se encuentra en etapa de cardiomiopatia hipertrofica puede
permanecer como tal sin evolucionar a cardiomiopatia dilatada. La cardiomiopatia dilatada,
hipertréfica y arritmogénica pueden todas evolucionar a formas clinicas. (22)

El objetivo de este trabajo fue determinar la frecuencia y grado de afeccién de la funcién
respiratoria y cardiaca en pacientes con distrofia muscular; e identificar los factores

relacionados con dicha afeccién.




MATERIAL Y METODOS

Se realizd un estudio retrospectivo, transversal, descriptivo, observacional; en el Centro
Nacional de Rehabilitacién /Ortopedia. Se revisaron expedientes de pacientes ingresados a
la clinica de distrofia muscular de 1991-1997.

Se incluyeron pacientes con diagnéstico de distrofia muscular de acuerdo a los criterios
de Brooke para distrofia Duchenne (11,16), Grimm para distrofia Becker (11,17), Walton-
Shields para distrofia de cinturas (11;18), Munsat para distrofia facioescipulohumeral
(11,14), y Harper para distrofia mioténica (11); de cualquier edad y sexo, que tuvieran
valoracion cardiorespiratoria con clinica, telerradiografia de térax, radiografias de columna
dorsal, espirometria, electrocardiograma, y ecocardiograma.

Se excluyeron pacientes con neumopatia cronica agregada (asma, fibrosis quistica, TB,
etc.), malformacién cardiaca, hipertension arterial sistémica, o aquellos que en su
expediente no contaran con los datos a estudiar completos.

Se obtuvieron los datos de expedientes clinicos y radiograficos de pacientes que
cumplieron con los criterios establecidos. Se revisaron 104 expedientes, de los cuales 21
cumplian con los criterios de inclusién. Se excluyé 1 por hipertensién arterial, El estado
funcional para miembros superiores e inferiores se clasificd con la escala de Brooke (32).
La deformidad vertebral s¢ midié radiograficamente con el método de Cobb. La
espirometria, electrocardiograma y ecocardiograma fueron estudios realizados en el
Hospital General de México

La CVF se considerd atiormal si fue <80% del valor normal. Espirométricamente el

patron restrictivo se clasificd de acuerdo al porcentaje de capacidad vital forzada (%CV)




como leve si el %CV fue de 61-80%, moderado si el %CV fue de 51-60%, y severo si el
%CV fue de <50%.

Las alteraciones electrocardiograficas se clasificaron en alteraciones del ritmo, defectos
de conduccién, datos de hipertrofia auricular o ve;ltricular, y signos de afeccidn miocirdica
como anormalidades en onda Q, T o segmento ST.

Las variables se reportaron como media + desviacién estandar. El analisis estadistico se
realizo con coeficiente de correlacién bivariada de Pearson. Para la comparacion de la
relacién de los tipos de distrofia y grados estado funcional con las diferentes variables se
utilizé andlisis de varianza (ANOVA). Se consideré comelacion estadisticamente

significativa si p<0.05.




RESULTADOS

De 20 pacientes 5 (25%) fueron mujeres y 15 (75%) hombres. La edad promedio fue de
19+-15 afios (rango 5-70 afios). El tipo de distrofia muscular mas frecuente fue el de
cinturas 7 (35%), seguido por Duchenne 6 (30%), facioescapulohumeral 5 (25%), Becker 1
(5%) y miotdnica 1 (5%).

En cuanto al tiempo de evolucién el promedio fue de 9+7 afios (rango de 1-34 aiios).
Analizando por tipo de distrofia, el tiempo de evolucidn promedio para Duchenne fue de 6
afios (3-11), para Becker de 6 afios, para la distrofia de cinturas fue de 10 afios (5-17), para
la facioescapulohumeral de 10 afios (1-34), y mioténica de 17 afios.

Solo 2 par.:ientes_ con distrofia muscular tipo Duchenne utilizaban silla de ruedas, el resto
podia realizar la marcha de forma independiente aunque algunos con dificultad, ninguno
utilizé aparato largo.

La funcién de miembros superiores calificada con la escala de Brooke fue en promedio
de 2+l (rango de 1-4). En la distrofia de Duchenne, de cinturas y facioescépulohumeral el
promedio fue de 2 (1-4), en la de Becker 2 y la miotonica 1.

La funcién de miembros inferiores calificada con escala de Brooke fue de 341 (1-9). En
la distrofia tipe Duchenne el promedio fue 5 (rango 3-9), en Becker 2, en la de cinturas 3
(1-4), facioescipulochumeral 2 (1-4), y mioténica 1.

La escoliosis toracica fue en promedio 618°% el 20% de los pacientes tuvo 10-30°, el
80% <10°. Ninguno utilizé értesis tordcica para deformidad vertebral.

El 40% de los pacientes presentd alteracion en la espirometria reflejando enfermedad

pulmonar restrictiva. {Grafica 1}
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Grifica 1.- Alteracion en espirometria (enfermedad pulmonar restrictiva)

El porcentaje de la capacidad vital fue en promedio de 84%+19% (rango 48-125%). En
distrofia Duchenne el promedio fue 82%t13% (63-101%), en Becker 95%, de cinturas

90%122% (60-125%), facioescépulohumeral 73%1+24% (48-106%), y miotonica 88 %.
100

(Grafica 2)

Grifica 2.-Porcentaje de
capacidad vital en cada

tipo de distrofia
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No hubo diferencia significativa en el porcentaje de capacidad vital entre los diferentes
tipos de distrofia.

El porcentaje de la capacidad vital esperada se correlacioné significativamente con el
grado de escoliosis p<0.05.

Aungue se observd un menor porcentaje de capacidad vital con €l mayor tiempo de
evolucidn, la correlacion no fue estadisticamente significativa (r=0.191, p=0.139). (Grafica
3)

La disminucion en el porcentaje de capacidad vital se relacioné mas con la debilidad en

miembros superiores que con la de inferiores (p=0.167 y p=0.939 respectivamente).
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Grifica 3.- Relacién del tiempo de evolucién con enfermedad pulmonar restrictiva

El 40% (8 pacientes) tuvieron alteracidén espirométrica con patrdn restrictivo, 50%
restriccion leve, 38% moderada, y 12% severa. De los pacientes afectados 38% fueron tipo

12



Duchenne, 38% facioescépulohumeral, 25% de cinturas. El patrén restrictivo fue de mayor
severidad en el tipo facioescpulohumeral, aunque no hubo diferencia significativa con los
otros tipos de distrofia.

El 50% de pacientes con distrofia tipo Duchen;te tuvieron alteracién espirométrica, el
28% del tipo de cinturas, y el 50% de facioescipulohumeral.

La edad minima de EPR en DMD fue de 5 afios, 24 afios en distrofia de cinturas, y 11
aflos en distrofia facioescapulohumeral. El tiempo de evolucién minimo para la
presentacién de EPR fiue de 3 afios en DMD, 5 ailos en distrofia de cinturas, y 1 aflo en
distrofia facioescapulohumeral,

De los pacientes con alteracidén espirométrica sélo el 50% (4 pacientes) tuvieron
sintomatologia respiratoria, el sintoma mds frecuente fue infeccién de vias respiratorias
frecuente casos, seguido por disnea 2 casos, y cefalea matutina 1. De los pacientes con
alteracion espirométrica el 62% tuvo telerradiografia de térax anormal, tedos los pacientes
con espirometria normal tuvieron radiografia de térax normal. La alteracion més frecuente
fue aumento de la trama bronquial 3 pacientes, 1 pacientte con prominencia del perfil

cardiaco derecho, y 1 con cardiomegalia grado L.

El 45% (9 pacientes) tuvieron alteracién electrocardiografica. De éstos el 33% con
distrofia tipo Duchenne, 11% con Becker, 22% con tipo de «cinturas, 22%
facioescapulochumeral, y 11% con mioténica. (Grafica 4)

Las alteraciones encontradas fueron defectos de conduccidn (bloqueos de rama y

auriculoventriculares), arritmias, hipertrofia ventricular, y desviacién del eje eléctrico.
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Grifica 4.- Alteracién electrocardiografica

El 50% de los pacientes con distrofia muscular tipo Duchenne tuvieron alteracién
electrocardiografica, asi como el paciente con Becker, el 28% de los pacientes con distrofia
de cinturas, el 40% de la distrofia facioescdpulohumeral, y el paciente con distrofia
mioténica. Como se puede observar, la mayor frecuencia de alteraciones
electrocardiograficas se presenté en distrofia tipo Duchenne, pero no hubo diferencia
estadisticamente significativa con los otros tipos.

Ninguno de los pacientes con alteracion electrocardiografica tuvo telerradiografia de

térax anormal.
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Grifica 5.- Relacién de alteracidn electrocardiogrifica con tiempo de evolucion

Las alteraciones electrocardiograficas no tuvieron relacién signiftcativa con la edad, tiempo
de evolucidn o sintomatologia. (Gréifica 5)

El 20% (4) de los pacientes tuvieron alteracién ecocardiografica, 2 con distrofia de
cinturas, 1 con Duchenne y 1 con facioescipulohumeral. Uno de ellos sin alteracién
electrocardiografica. (Grifica 6)

Las alteraciones encontradas fueron hipertrefia ventricular, dilatacién adrtica, aumento
del tiempo de relajacién ventricular, y disfuncion diastélica ventricular.

No se encontré relacion significativa de las alteraciones en el ecocardiograma con el
tiempo de evolucién o la disminucién del porcentaje de capacidad vital. (Gréfica 7)

Se encontrd una relacidon estadisticamente significativa entre las alteraciones
electrocardiograficas y ecocardiograficas con una p<0.01
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Grifica 7.- Relacion de alteraciones ecocardiograficas con el tiempo de evolucidn




DISCUSION

La valoracién de Ia funcién cardiopuimonar en los pacientes con distrofia muscular es de
gran importancia debido a que la insuficiencia respiratoria y fa afeccién cardiaca son las 2
principales causas de mortalidad en éstas miopatias (12), y que junto con la debilidad
muscular contribuyen a disminuir la calidad de vida de éstos pacientes. Por ejemplo, en la
Distrofia muscular de Duchenne (DMD) el 55 a 90% mueren por insuficiencia respiratoria
entre 16.2'y 19 afios, y €l 10-12% por causa cardiaca. (4,1 5,30)

Hay quienes recomiendan que la valoracién cardiolégica y respiratoria debe hacerse por
lo menos anualmente en pacientes con distrofia muscular. (31)

En nuestra muestra el 75% de los paf:ientes fueron del sexo masculino, lo que concuerda
con la literatura mundial, ya que los tipos mas frecuentes de distrofia muscular se
transmiten por herencia ligada al cromosoma X.

El rango de edad fue muy amplio (5-70 afios), pues se incluyeron todos los tipos de
distrofia, y éstos tienen diferente edad de presentacion y velocidad de progresion, no
obstante la dispersion, el 55% de los pacientes fue menor de 17 afios, y sdlo 1 paciente
(5%) fue mayor de 38 afios, es decir el mayor porcentaje fueron pacientes pedidtricos .

En cuanto a la distribucién por tipo de distrofias nuestra muestra difiere del orden de
frecuencia reportado en la literatura (mds frecuente DMD, después Becker, luego distrofia
de cinturas y después las demas) (32), aunque la distribucién de frecuencias en el total de
expedientes revisados es similar a la mencionada, los pacientes incluidos en la muestra
fueron solo aguellos que tenian valeracion cardiorespiratoria completa, y por ésta razon la

mayor frecuencia la ocupan distrofia de cinturas y DMD.
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Para la valoracién respiratoria una de las prucbas més significativas es el porcentaje de
la capacidad vital forzada, refleja la fuerza musculos inspiratorios y espiratorios. Algunos
autores reportan que en distrofia muscular disminuye de acuerdo con el tiempo de
evolucién (1,10,11,12), en éste estudio se encontré también dicha disminucién aunque no
fue estadisticamente significativa (=206 p=0.191), probablemente debido a que el rango
fue grande (1-34 afios) pero con distribucién no uniforme, el 70% tenia menos de 10 afios
de evolucién. Kilmer (14) no encontré correlacién con el tiempo de evolucién. Bach
considera a la CVF una prueba tan relevante que Ia asocia directamente con la calidad de
vida en distrofia muscular

También la presentacion de escoliosis s¢ ha relacionado con la disminucién de la
funcién pulmonar (12,15,29), ya sea como factor mecanico que limita la movilidad
toracica, o porque refleja debilidad de los musculos de la pared del térax. En nuestros
pacientes se mostrd una relacion estrecha entre ¢l grado de escoliosis y la disminucion dela
capacidad vital (p<0.05), esto aunque sélo el 15% tuvo un grado de escoliosis de 15-30° lo
que sugiere gue no es tanto un factor restrictive mecénico, sino que pudiera ser una
manifestacién indirecta de los musculos de la pared tordcica, que a su vez participan
también en el proceso de ventilacién, como lo describe Miller, por lo que en su estudio no
hay mejoria de la funcién respiratoria a pesar de la alineacion y fijacién quirirgica de la
columna.

En relacién al grado funcional de extremidades hubo mayor relacién de la afeccién de la
funcién respiratoria con la menor funcionalidad de miembros superiores que con inferiores,
probablemente porque en las distrofias més frecuentes la afeccién a miembros superiores es
més tardfa, asi como la de musculos tordcicos; o por la participacién de algunos misculos
de la cintura escapular en la movilidad torécica superior.
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Un dato importante es que sélo el 50% de los pacientes con alteracién espirométrica
tuve sintomatologia respiratoria, lo que destaca Ia importancia de realizar estudios
paraclinicos a pacientes con distrofia muscular alin en ausencia de sintomatologia
respiratoria. Inicialmente la debilidad de mﬁsculcl)s respiratorios es asintomatica durante el
dia, pero puede producir hipoxia noctuma, de aqui la importancia de realizar
polisomnografia (5,12)

La enfermedad pulmonar restrictiva en DMD se presenta generalmente én promedio a
los 10-12 afios (8,13,27,29), en nuestro estudio ¢l paciente mas joven con alteracion
espirométrica fue de 5 aftos de edad (3 afios de evolucion) con DMD; Fowler menciona que
existe una disminucién lineal de la CVF en pacientes con DMD a partir de los 5 afios con
mayor deterioro entre los 10-20 afios, aproximadamente 8.5%CV por afio (10). En el
presente estudio se encontrd EPR en el 50% de los pacientes con DMD, pero con un
promedio de %CVF mayor que Fowler.

En la distrofia tipo Becker, aunque solo contamos con 1 paciente (de 22 afios), su
capacidad vital forzada fue normal, lo que concuerda con el reporte de Mc Donald de que
en éstos pacientes la EPR se presenta hasta al 3ra o 4ta década de la vida, y en pocos casos
(amn.

En la distrofia de cinturas encontramos un 28% de pacientes con EPR, menor que el
31% reportado por Mc Donald (18), el promedio del % de CVF en este tipo fue de 90% con
un tiempo de evolucién promedio de 10 afios, similar a lo reportado por Fowler (10). La
edad minima de presentacion de la EPR fue de 24 afios.

Al igual que Kilmer, encontramos un 50% de EPR en la distrofia facioescapulohumeral

(14). La edad minima de presentacion en este tipo de distrofia fue de 11 afios. En la
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paciente con distrofia mioténica ta CVF fue del 88%, corresponde con el 75£19%
reportade por Fowler. (10)

El tiempo de evolucién minimo para la presentacion de EPR fue de 3 afios en DMD, 5
aflos en distrofia de cinturas, y 1 afio en distrofia facioescdpulohumeral. Aunque no se
observd una relacién estadisticamente significativa del tiempo de eveluciéon con la
disminucién del porcentaje de capacidad vital forzada, ésta relacion fue estrecha (r=-0.206,
;;=0.191), esto también nos puede servir como pardmetro guia para la solicitud de estudios
paraclinicos. Como hemos observado la edad, etapa y severidad de presentacion de {a EPR

varia en cada tipo de distrofia.

Otra de las alteraciones importantes que se presenta en las distrofias musculares es la
cardiopatia, que es causa de muerte en 12-40%en éstos pacientes (16,19,30). La cardiopatia
en etapa preclinica puede detectarse por alteraciones electrocardiograficas y
ecocardiogrificas (25).

En este estudio encontramos un 45% de alteraciones en electrocardiograma (ECG) y
20% de alteraciones en ecocardiograma. La literatura reporta 30-85% de alteraciones
electrocardiograficas en distrofia muscular, con diferente frecuencia en cada tipo
(1,16,17,19,22,28,31). La mayor frecuencia de alteraciones se presenté en DMD a
diferencia del estudio de Ahlstrdm en que la mayor frecuencia de alteraciones fue en la
distrofia miotdnica. (1)

En DMD se encontr6 alteracion en el 50% en ECG y 16% en ecocardiograma, las
anormalidades mas frecuentes fueron levorrotacidn, hipertrofia ventricular y disfuncion

diastdlica ventricular, Se han encontrado alteraciones en mayor porcentaje (79%) y las
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anomalias reportadas fueron alteraciones de la onda Q, taguicardia, bloqueos de
conduccitn, prolongacion de QT, se reportan alteraciones desde los 3 afios, pero sin
relacion directa con la edad. (16,28)

Solo tuvimos 1 paciente con distrofia tipo Beéker, sin embargo si presentd alteracién
cardiaca, bloqueo de rama derecha. Se ha reportade una frecuencia del 67-73% de
alteraciones cardiacas en este tipo de distrofia, el 27-80% después de los 16-20 afios; las
alteraciones mas frecuentes anormalidades de la onda Q e hipertrofia ventricular. Al igual
que en nuestro estudio no se ha encontrado relacién con la edad o tiempo de evolucidén
(17,22).

En la distrofia de cinturas se encontré 28% con alteracién ECG y ecocardiografica, las
alteraciones mds frecuentes fueron arritmia, hiperwrofia ventricular y dilatacién aértica.
Dato similar al reportado de 20%-62% de alteraciones cardiovasculares en distrofia de
cinturas, pero se habian encontrado principalmente defectos de conduccitn (18,28)

En distrofia facioescdpulohumeral el 40% tuvo alteracién ECG y 20% ecocardiografica,
las alteraciones encontradas fueron arritmias, bloqueo de rama derecha y prolongacién del
tiempo de relajacién ventricular. Segiin ¢l RRTC las alteraciones ECG se presentan en €l
74% con mayoer frecuencia arritmias, onda Q anormal, defectos de conduecion. (28)

De distrofia miotonica solo tuvimos 1 paciente, la cual presentd alteracién ECG,
bloqueo auriculoventricular (AV) de primer grado. Otros autores reportan 74-88% de
alteraciones, la més frecuente es también el defecto de conduccién (19,28,31)

Al igual que en otros estudios no se encontrd correlacion de las alteraciones cardiacas

con el grado de debilidad en musculo esquelético, con el tiempo de evolucion o la edad (22)
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Se encontré6 una relacibn muy estrecha p<0,01 entre las alteraciones
electrocardiogrificas y ecocardiogrificas, lo que nos puede orientar a solicitar estudio
ecocardiogrifico en los pacientes con alteracion electrocardiografica.

Debido a que la frecuencia de alteraciones cardiorespiratorias es alta en pacientes con
distrofia muscular, aun en pacientes asintomaticos cardiovascularmente, se recomiendan
valoraciones periédicas de la funcién cardiorespiratoria, para detectar las alteraciones en
etapa subclinica y dar un tratamiento adecuado y oportune, y con esto mejorar la calidad
de vida de éstos pacientes. Estas valoraciones deben ser no solo diagnésticas sino de

seguimiento, para evaluar la evolucién de alteraciones o respuesta a tratamiento.
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CONCLUSION

Los resultados de este estudio indican que la funcién respiratoria y cardiaca se altera
frecuentemente en pacientes con distrofia muscular, 40 y 45% respectivamente.

La funcién respiratoria se altera con mayor frecuencia en distrofia tipo Duchenne y
facioescdpulohumeral, sin relacion con la edad, tiempo de evolucién, grado de debilidad o
sintomatologia, Se relaciona con el grado de escoliosis.

La funcién cardiaca se altera con mayor frecuencia en distrofia tipo mioténica, Becker y
Duchenne sin reiacién con la edad, tiempo de evelucidn, grado de debilidad o alteracién de
la funcidn respiratoria.

Por lo tanto, s importante realizar en éstos pacientes valoraciones tanto de la funcién
cardiaca como respiratoria para una deteccion temprana y un apoyo terapéutico oportuno a
éstas alteraciones, evitar complicaciones cardiorespiratorias y mejorar asi la calidad de vida

de nuestros pacientes con distrofia muscular
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