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Resumen

Introduccién: Las distrofias musculares son un grupo de padecimientos
determinados genéticamente con un patréon clinico muy variado, lo que hace
su diagndstico complicado, ademas la incidencia que presentan en general, no
se conoce, y en nuestro pais es poco lo que se ha escrito en relacion a ellas.
Objetivo: Conocer las variedades clinicas de distrofia muscular presentes en
nuestro servicio, describir el cortejo clinico que presentan durante sus
diferentes etapas evolutivas, el comportamiento y valor de los estudios de
apoyo diagnostico para luego comparar nuestros resultados con lo reportado
en la literatura.

Material y método: se realizé un estudio de tipo observacional, prospectivo y
retrospectivo de los pacientes con diagnostico de distrofia muscular del servicio
de neurologia pediatrica, del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, con
edades de RN a 15 afos, y durante el periodo de junio de 1996 a mayo del afio
2002. Se evaluaron sus caracteristicas clinicas tanto iniciales como durante su
seguimiento al igual el valor que los diferentes estudios paraclinicos dan como
apoyo en el diagnéstico.

Resultados: un total de 20 pacientes con diagnostico de distrofias musculares
se encontraron en el servicio pero solo 19 cumplieron con los criterios de
inclusion al estudio, fueron divididos en dos grupos, el primero constituido por
las distrofias musculares congénitas, y el grupo 2 por las distrofias musculares
no congénitas (Duchenne/Becker). El grupo 1 con un promedio de edad al

inicio de los sintomas de 2 meses, y con una media de seguimiento de 1.6



arios. Su sintomatoiogia de inicio solo hipotonia e hipomotilidad, y con valores
de escala de desarrollo normal situacibn que cambio durante su evolucion,
hasta tener alteracion global de su neuodesarrollo y/o deficiencia mental
moderada como promedio. Los estudios de apoyo diagnostico mas sensibles
fueron el USG y la biopsia muscular, y en todos los pacientes {a CK fue normal.
El grupo de las distrofias no congénitas, iniciaron su sintomatologia a 2.7 afios,
en promedio y se caracterizé por debilidad de extremidades inferiores, que fue
progresiva, con determinacion de coeficiente intelectual en el 90 % y con
deficiencia mental limitrofe en 27 %, el resto normal. Ninguno de los pacientes
con cardiopatia detectada. Y los estudios paraclinicos que mas apoyaron el
diagnostico fueron la biopsia muscular, el USG muscular y los niveles de CK.

Conclusiones: El uso de USG muscular en pacientes con distrofia muscular
congénita es diagndstico en el 100% de los casos, no es invasivo y su utilidad
se da desde las primeras etapas de la enfermedad. Todos los pacientes con
DMC evolucionan con alteracion en el neurodesarrollo o alteracion en Cl. En
los pacientes del grupo no congénito, son mas sensibles los estudios de
biopsia, EMG, y nivel sérico de CK, pero la biopsia muscular continua siendo

nuestro estandar de oro.




Iintroduccion

El término distrofia muscular se refiere a un grupo de padecimientos
genéticamente determinados que se caracterizan por degeneracion progresiva
del musculo esquelético sin anormalidad en la estructura primaria de la
motoneurona. Esta patologia ha sido clasificada en base al patron de herencia,
a la distribucion clinica y a la severidad de la debilidad.

La incidencia de las distrofias musculares es variable, y solo conocida para
la distrofia muscular de Duchenne, donde se describe que es de 1 en 3300
nacimientos;g, pero en México no contamos con estadisticas en relacion a
ello. En lo que respecta a la distrofia muscular congénita, no hay datos
reportados en la literatura ya que su clasificacion es cambiante, y cada dia se
reportan nuevas formas de presentacion, y estudios moleculares que
determinan nuevas caracteristicas en relacion al defecto etiolégico del
padecimiento.

La mayoria de las distrofias se caracterizan por debilidad muscular
progresiva, atrofia y un incremento en los niveles de creatin kinasa (CK) pero
esta caracteristica no se da en todos los grupos, ya que las distrofias
musculares congénitas presentan un patrén variable desde normal a elevado
(2,3,27).

En cuanto al cortejo clinico se refiere existen variedades de afeccion
moderada como la distrofia fascio-escapulo-humeral, otras que presentan
cierta mejoria con el transcurso del tiempo y terapia de rehabilitacién, como

son algunas formas de distrofia muscular congénitaiz y las que tienen un




patron progresivo, a pesar de las terapias empleadas como la distrofia
muscular de Duchenne/Becker (2232529

El presente trabajo tuvo como objetivo el conocer las variedades clinicas de
distrofias que hay en nuestro servicio, la frecuencia que ocupan en relaciéon al
resto de la consulta neuroldgica, y describir las caracteristicas clinicas, el
comportamiento de los estudios de diagnoéstico, que se utilizaron, y comparar
nuestros resultados con los de la literatura, concluyendo con la formacién de
un flujograma diagnoéstico de distrofias musculares congénita y no congénitas
que sera utilizado en el servicio de Neurologia pediatrica para el estudio del

paciente con distrofia.




Material y método

Se realizé un estudio observacional, prospectivo y retrospectivo, de
los pacientes con diagnoéstico de Distrofia muscular, con edades de recién
nacidos (RN) a quince arios que acudieron al servicio de neurologia pediatrica
del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, de junio de 1996 a mayo del
afio 2002. Se aplicaron como criterios de inclusién: Tener edad de RN a 15
afnos, contar con expediente clinico completo que incluyé un cuadro clinico
compatible con el diagnostico de distrofia muscular, biopsia muscular,
determinacion sérica de creatin kinasa (CK), uitrasonidc de musculo
cuadriceps (USG), electromiografia (EMG) y en el caso de pacientes con
diagndstico de distrofia muscular congénita, estudios imagenologicos
tomografia axial computarizada y resonancia magnética de craneo.

Se realizo como apoyo para la captura de datos una hoja de concentracion
adecuada para pacientes con distrofia muscular congénita y otra para los de
tipo no congénito. Posteriormente se vaciaron los resultados en una base de
datos del programa Epi Info, para realizar medidas de dispersion y de
tendencia central a las variables de estudio, que en este caso fueron la edad
de inicio, la edad actual, y el tiempo de seguimiento de cada paciente, el sexo,
el cortejo sintomatico de inicio del padecimiento y el de la ultima consulta a la
captura de los datos. En relacion al diagnéstico la determinacion de CK
sérica al momento del diagnéstico y solo en los pacientes con diagnostico de
Distrofia muscular Duchenne otra determinacién durante la evoluciéon de

padecimiento, ademas se evaluaron los resultados de biopsia muscular,




ultrasonido de musculo cuadriceps, y electromiografia, estos estudios fueron
evaluados como normales o anormales, de acuerdo al apoyo diagndstico que
ofrecieron. Fueron aplicadas de para evaluar el neurodesarrollo la Escala de
Denver en menores de 5 anos y en los mayores se realizé6 determinacion de
Coeficiente intelectual (Cl) por medio de las Escalas Wechsler de inteligencia
para nifios WIPPSI en preescolares y a partir de ahi WISC .

Finalmente se realizé un flujopgrama para el abordaje de los pacientes que
acuden al servicio con problemas compatibles con el cuadro de distrofia
muscular congénita y otro para los que tienen un cuadro de distrofia no

congénita.



Resultados

Un total de 7125 consuitas fueron otorgadas en la coordinaciéon de pediatria
durante el afio de enero a diciembre del afio 2001, de las cuales el Servicio de
Neurologia pediatrica otorgé un 30% (2914) siendo la consulta por enfermedad
neuromuscular del 9.4% (274), con estos datos tenemos un panorama de la
importancia de que ocupan las distrofias musculares como motivo de consulta.
Encontramos un total de 20 pacientes con diagnéstico de distrofia muscular, de
los cuales solo 19 cumplieron los criterios de inclusion al estudio, fueron
divididos en 2 grupos, los que se catalogaron como de tipo congénito y los no
congénitos, y debido a que el cuadro clinico difiere de un grupo a otro se
describen las caracteristicas por separado. El primer grupo formado por 8
pacientes, sin predominio de sexo, y el segundo grupo con 11 pacientes todos
del sexo masculino. El promedio de edad actual para el grupo 1 fue de 6 afos
(rangos de 3.8 a 13 afos), con un seguimiento promedio desde al diagnostico
hasta la edad actual de 4.35 afios con rangos de 1.4 a 11.75 (Grafica 2). El
cortejo sintomatico con el que debutaron los pacientes del grupo 1 fue
hipotonia e hipomotilidad y solo en un caso se presentafon ademas crisis de
tipo parcial clonicas. La escala de desarrollo Denver, resulto normal en el inicio
del padecimiento, y mostré retrazo en todas las areas durante el seguimiento
(en el 80% de los casos se realizo cada 6 a 12 meses). En 4/8 pacientes se
determiné coeficiente intelectual que tuvo una media de 46, (retrazo mental
moderado). Actualmente 5/8 pacientes cursan con algun tipo de epilepsia de

tipo parcial, con componente motor o somatosensitivo. En 3/8 pacientés se
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encontré déficit motor, incapacidad para realizar marcha y sus actividades
basicas (paciente de custodia), el resto de los pacientes tienen una escala
funcional media, ya que acuden a escuela especial, y son capaces de realizar
actividades aunque no con el rendimiento 6ptimo (Tabla 1). Se encontraron
alteraciones en los estudios de imagen a Sistema Nervioso Central en el 100%
de los pacientes, en 3/8 de tipo severo como lisencefalia asociada a
paquigiria., y en otro grupo solo lesiones de desmielinizacion periventricular.
Alteraciones oculares en 3/8, y alteraciones musculo esqueléticas en 8/8, de
las cuales se reportan deformidades en miembros toracicos y pélvicos,
displasia congénita de la cadera, y escoliosis. Problemas renales en 2/8, y la
asociacion con dismorfias menores estuvo presente en 8/8. (Tabla 3).

Los estudios de apoyo diagnéstico con mayor valor de sensibilidad en estos
pacientes fueron la biopsia y uiltrasonido musculares, y los estudios de imagen
(IRM craneo). E!l nivel de CK fue normal en 8/8, y la electromiografia fue
diagndstica en solo 3/8. (Tabla 3).

El grupo 2, de distrofias No congénitas, estuvo constituido por 11 pacientes
del sexo masculino con edades de 5.5 a 17 afos y un valor promedio de 10.7
anos el diagndstico se realiz6 entre 2.75 a 14 aios. El tiempo de seguimiento
en cada paciente fue diferente, pero los rangos estuvieron en 0.5 a 6 afnos (X =
2.7) (Grafica 2). El cortejo clinico inicial en 11/11 fue la presencia de debilidad
de extremidades inferiores, manifestado por “caidas frecuentes”, a lo que se
agregé dificultad para incorporarse, subir escaleras, saltar, y posteriormente
hiperlordosis y pseudohipertrofia muscular. Los estudios de poyo diagnédstico

de mayor utilidad fueron la biopsia muscular (Figura 1), la electromiografia y el

12



nivel de CK anormal en el 100% de los casos. El promedio de CK ai momento
del diagnéstico fue de 7661 (29 veces el valor normal), con rangos de 754 a
20,000. (Graficas 3). El ultrasonido muscular fue diagnéstico en el 54% (6/11)
de los casos. Se evalué Cl en el 90% de los casos, con resuitado promedio
de 88 (rangos de 68 a 100). A todos los pacientes se les practicé evaluacion

cardioldgico sin encontrarse patologia en ninguno.
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Discusion

Las distrofias musculares son un grupo amplio de padecimientos
neuroldgicos con un cortejo clinico variado y que pueden iniciarse desde
edades tempranas, como las distrofias musculares congénitas o edades mas
tardias, generalmente en edad preescolar, aunque en nuestro grupo las no
congeénitas tuvieron un rango de edad al momento del diagnéstico muy amplio
de 2.85 a 14 aios, a diferencia de lo reportado de 2-5 arios (29) tal vez porque
nuestro centro es de referencia y no todos los pacientes son enviados
tempranamente. Los pacientes con distrofia congénita, acuden al servicio mas
tempranamente, quiza debido al cuadro clinico florido que presentan desde sus
inicios; en su mayoria enviados para estudio por “sindrome del nifio hipotonico”
Es también importante el comentar que en sus etapas iniciales los pacientes
cursan con un desarrollo neurolégico normal aparente, pero esto se modifica
meses después, de ahi la importancia de evaluaciones frecuentes por el
neurdlogo pediatra y la instalacion de terapia de rehabilitacion oportuna que
traduce mas tarde en la adquisicion de habilidades que llevan al paciente a
cubrir sus necesidades basicas y colocarlos dentro de la escala funcional
media; esta situacion difiere de la evolucion en los pacientes con Distrofia de
Duchenne, dado que a pesar de instaurarse la terapia de rehabilitacion
tempranamente, el deterioro es evidente, con secuelas por deformidades
esqueléticas como escoliosis, pie equino, acortamiento de isquiotibiales que
finalmente ocasiona limitacion en la deambulacion e imposibilidad de cubrir

sus necesidades basicas.
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Los estudios de mayor apoyo diagnostico, en el grupo de pacientes con
distrofias musculares congénitas fueron la IRM, el USG y biopsia musculares.
Ei ultrasonido es un procedimiento no invasivo, que realizado por personal
experto es diagnostico en el 100 % de los casos, nuestro centro fue pionero en
Meéxico en utilizarlo como apoyo diagnostico (Solérzano) en los pacientes con
Distrofias y como describimos actualmente con resultados excelentes similar a
los reportado por Dubowitz (2. Esta situacion difiere en el los padecimiento de
tipo no congénito, en que solo fue diagnodstico en el 54% de los casos.

Los niveles de CK en pacientes con formas congénitas de distrofia, fue
normal en el 100% de los casos, y tal situaciéon es muy variable en estudios
reportados previamente; existe un grupo de centros que reportan elevacion de
50 a 100 veces su valorgei72127) y otros que reportan normalidad o leve
incremento pero con posibilidades de variabilidad en el nivel.z. En lo referente
a la distrofia de tipo no congénito los valores incrementaron en forma muy
importante en etapas iniciales 3 a 77 veces el valor normal, con rangos de
754 a 20,000. El nivel de CK durante el seguimiento disminuy6 a 23 veces el
valor normal, con un promedio de 6081, esta situacion esta ya descrita, en la
literatura médica (1,3,5) . La biopsia muscular continua siendo el estandar de oro
en el diagnodstico de distrofias musculares de todos tipo, sobre todo en nuestro
medio, en que no hay acceso a estudios moleculares, ni determinaciéon de
alteracién genética especifica; de los pacientes con diagnostico de distrofia
muscular Duchenne/Becker solo en uno de ellos se realizo estudio genético
encontrando como defecto delesion en el exén 4-41 del X, por ello nuestra

evaluacion es limitada, y describimos el cuadro clinico y los estudios
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diagnosticos a los que tenemos acceso en nuestro hospital. Nuestra poblacion
de distrofias musculares Duchenne no abarca las etapas avanzadas de la
patologia en donde se encuentran problemas de tipo cardiolégico y ventilatorio

como complicacién del problema de base.

16




Conclusiones

En relacion a los estudios de apoyo diagnéstico el USG muscular es de
apoyo valioso, de facil acceso y no invasivo, lo cual resulta una ventaja para su
uso temprano. Los niveles de CK pueden ser normales o muy discretamente
elevados en las formas congénitas.

En las formas no congénitas, la Biopsia muscular, la EMG y el nivel de CK
son anormales en el 100% de los casos. La frecuencia de miocardiopatia
reportada en la literatura en un gran porcentaje de pacientes con Duchenne
tiene una frecuencia muy baja en nuestro medio. Deberan realizarse
evaluaciones periddicas neumologicas, con realizacion de espirometrias, para

control de los pacientes con Duchenne.
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Abstract

INTRODUCTION: Muscle dystrophies are a group of diseases genetically
transmitted with a broad clinical pattern, that makes its diagnosis difficult, besides
the incidence is unknown and in our country the literature written about it is a few.
GOAL: to know the muscle dystrophies clinical varieties seen in our Department ,
to describe the clinical features that they show through out their different stages,
the behavior of the disease and the value of the studies used for the diagnosis in
order to compare our results with the literature.

MATERIAL AND METHOD: it was an observational, prospective and retrospective
study in patients with muscle dystrophies diagnosis in the Centro Medico Nacional
20 de Noviembre Neuropediatrics Department, with ages ranging from the
newborn to 15 years old, and from june 1996 to may 2002. The onset and
evolutional clinical features were evaluated, as well as the different paraclinical
diagnosis studies giving the support for the diagnosis.

RESULTS: 20 patients in total with the muscle dystrophies were known in the
Department, but only 19 fulfilled the inclusion criteria for the study. The patients
were divided in two groups, the first one was formed by congenital muscular
dystrophies, and the second one by no congenital muscular dystrophies
(Duchenne/Becker). The first group with an average following of 1.6 years. The
onset symptomatology was formed only by hypotonia and hypomotility, and with
normal developmental scale values that changed during the course of the disease,
until to show a handicap global neurological development and/or mild mental

deficiency as an average. The more sensitive paraclinical studies were the
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ultrasonography and the muscle biopsy, and in all the patients the CK was normal.
The no congenital dystrophies patients had the onset symptomatology at 2.7 years
as an average, and the main characteristic was legs weakness, that was
progressive, with intellectual quoficient en 90% and with borderline mental
deficiency in 27%; the rest of the patients were normal. None of the patients had
cardiopathy.The paraclinical study that supported more strongly the diagnosis was
the muscle biopsy , the muscle USG and the CK levels.

CONCLUSIONS: Using the muscle USG in patients with congenital muscle
dystrophies provides the diagnosis in 100% of the cases, it is not invasive and its
usefulness it is stablished since the first stages of the disease. All the patients with
CMD have evolution toward delayed developmental skills or altered 1Q. In patients
with non congenital disease, the biopsy, EMG and CK serum levels are more

sensitive, but the muscle biopsy still remains the gold standard.
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Edad de inicio del cuadro clinico en pacientes con Distrofias Musculares n = 19
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No. PACIENTE

GRAFICA 2

Tiempo de seguimiento de los pacientes con Distrofias musculares n = 19

EVOLUCION

1 I 1T 1T T 11 | | S |

.

K53
L T 1 ]

TIEMPQ DE SEGUIMIENTO EN MESES

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

A




Grafica 3

Nivel de CK al momento del diagnéstico en pacientes con Distrofia
Muscular Duchenne/Becker n= 11
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Tabla 1

Cortejo sintomatico v desarrollo en pacientes conDMC n=8

INICIO SEGUIMIENTO
No. | Escala Cuadro clinico |Escala Cuadro Clinico Escala
Denver Denver / Cl Funcional

1 100 % Hipotonia GLOBAL Epilepsia CPM Custodia
Hipomotilidad |R 100 % Cuadriparesia F  |Mala
Crisis clonicas

2 100 % Hipotonia GLOBAL Marcha anormal {Media
Hipomovilidad |R =72% Escoliosis

3 100 % Hipotonia Cl=40 Hipotonia. Media
Hipomotilidad Marcha normal

4 1100 % Hipotonia GLOBAL Epilepsia Mala
Hipomotilidad R 100 % Amaurosis OD
Espasmos Cuadriparesia F
Infantiles Contracturas MT

5 |100 % Hipotonia Cl =55 Epilepsia CPM Media
Hipomotilidad Marcha,

Contracturas MP
Acude a escuela

6 100 % Hipotonia GLOBAL Epilepsia CPS Maia
Hipomovilidad [R 100 % Cuadriparesia F
Microcefalia Hiperreflexia, Pie
Espasmos Inf. equino, clonus

7 1100 % Hipotonia Cl=40 Epilepsia CPM Media
Hipomovilidad Marcha

8 |100% Hipotonia Ci=50 Marcha anormal |Media
Hipomotilidad Escoliosis

Cl: coeficiente intelectual; F: flacida; OD: ojo derecho; CPM: crisis parcial motora;
CPS: crisis parcial somatosensitiva; CMT: contracturas miembro toracico; CTM:

contracturas miembro pélvico, El: espasmos infantiles; R: retrazo; DMC: distrofia
muscular congénita.




Tabla 2

Involucro a otros aparatos y sistemas en pacientescon DMC n=8

# Sistema Ojo Corazon } Masculo Renal Dismorfias
Nervioso esquelético Menores

1 HCC Endotropial(-) Escoliosis (-) +)
Dismielinizacion

2 Dismielinizacion [( - ) (-) Escoliosis (-) (+)
periventricular

3 Lisencefalia, (-) (-) DCC, R. (+)
paquigiria, Subluxacioén |[bilobulado

tibia

4 Lisencefalia, Amaurosis [(-) Contracturas | ( - ) +)

paquigiria, HCC |OD MT
Endotropia

5 Dismielinizacion | ( -) (-) Contracturas | ( -) (+)
periventricular MP

6 Lisencefalia I, |Endotropia(-) Pie equino |(-) +)
paquigiria, Refraccién Cifosis
dismielinizacion dorsolumbar

7 Dismielinizacién | ( - ) (-) Hiperlordosis | DSC (+)
periventricular

8 Dismielinizacion | ( - ) (-) Hiperlordosis|( - ) (+)
periventricular

Total | 8/8 3/8 0/8 8/8 2/8 8/8

HCC: hipoplasia de cuerpo calloso; DCC displasia de cadera; OD: ojo derecho,
MP: miembro pélvico; MT: miembro toracico; DSC: doble sistema colector,; (-)
ausente; (+) presente; DMC: distrofia muscular congénita.




Tabla 3

Estudios paraclinicos de apoyo diagnéstico en pacientes con DMC

n=28

No.
Paciente

EMG

VNCm

USG-m

Biopsia

TAC

IRM

1

=

> Zl-Zlzo» P oz z

R~ e I e

> > > >

> » PP

A
A
A

Total

0/8

3/8

4/8

8/8

8/8

8/8

8/8

CK: creatin kinasa; EMG: electromiografia; VNCm: velocidad de neuroconduccion

motora; USG-m: ultrasonido muscular; TAC: tomografia axial computada; IRM:

resonancia magnética; A: anormal; N: normal; DMC: distrofia muscular congénita.
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Tabla 4

Estudios paraclinicos de apoyo diagnostico en Distrofia Muscular

Duchenne / Becker n=11
No. paciente CK (22-269) EMG USG musculo |Biopsia
1 2,860 (+) (-) (+)
2 754 (+) (+) (+)
3 20,000 (+) (+) (+)
4 11,311 (+) (+)
5 850 (+) (+)
6 12,075 (+) (-)
7 11,490 (+) (-)
218 2,102 (+) (-)
9 9,733 (+) (+)
10 6,424 (+) (+)
11 6,680 (+) (=) Rk
Media 7662 11/11 6/11 111 0

CK: creatin kinasa; (+) Prueba diagnéstica; ( - ): No diagnostica;
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Fig. 1 Microfotografia, de musculo estriado que muestra datos compatibles con
distrofia muscular.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




: f vl K L
Fig. 2 Microfotografia, con tincion tricromica de Masson, de musculo estriado que
muestra datos compatibles con distrofia muscular.
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HIPOMOTILIDAD

DISTROFIAS MUSCULARES CONGENITAS

Flujograma diagnostico y de seguimiento

HIPOTONIA

Cortejo clinico de inicio
ARTROGRIPOSIS
OFTALMOPATIA
CARDIOPATIA
DISMORFIAS MENORES

Estudios de apoyo diagnéstico

— =

CK sérica

VNC EMG usG BIOPSIA TAC/IRM
' muscular muscular
Normatl - Patrén Normal o | Anormal Patrén Disgenesia
miopatico elevada distrofico | Licencefalia,
paquigiria,
INTERCONSULTAS
Cardiologia | Oftalmologia | Nefrologia |Rehabilitacion| Ortopedia | Genética
Rx Térax USG renal Terapia Radiografias
EKG EGO temprana
ECO Densidad

cardiograma

e Determinaciéon de creatin kinasa (CK) cada 6 a 12 meses para evaluar
evolucién.
e Rehabilitacion fisica continua, para obtener el maximo de habilidades.
En caso de epilepsia, realizar EEG, y seguimiento de tal estado

NEUROLOGIA PEDIATRICA. CMN “20 DE NOVIEMBRE" ISSSTE
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DISTROFIAS MUSCULARES NO CONGENITAS
DISTROFIA MUSCULAR DUCHENNE/BECKER

Flujograma diagnéstico y de seguimiento

SINTOMAS

Caidas frecuentes
Limitacion subir escaleras
Dificultad para incorporarse

SIGNOS

Pseudohipertrofia
Hiperlordosis
Maniobra de Gowers (+)

|

i

l

l

EMG CK Sérica USG musculo Biopsia
muscular
Patrén miopatico| + 50-100 veces Anormal Patrén distréfico
Rehabilitacién Psicologia Cardiologia Neumologia
Terapia Coeficiente Rx térax Espirometria
intelectual EKG

Ecocardiograma

¢ De acuerdo a la evolucion del paciente realizar Evaluaciones:

o Cardiolégico
o Neumoldgica
¢ Psicométrica

Realizar cada 12 meses valoracion de los siguientes estudios:

o Creatin kinasa (CK)

%
NEUROLOGIA PEDIATRICA CMN “20 DE NOVIEMBRE” ISSSTE
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