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REPORTE DE CASO

DISTROFIA MUSCULAR TIPO BECKER: REPORTE DE CASO Y REVISION DE LA
LITERATURA.

1.1 Introduccion.

Las distrofias musculares son alteraciones miogénicas heredadas que se
caracterizan por debilidad muscular progresiva, que pueden ser de gravedad vy
distribucidn variable, la caracteristica histopatoldgica principal de las distrofias
musculares es el cambio en el tamaio de las fibras musculares, aumento de tejido
conjuntivo, presencia de degeneracion y regeneracion de fibras a infiltracion de
grasa.

Se reconocen varios grupos de miopatias, existen dos tipos principales,
distrofia muscular de Duchenne y la distrofia muscular de Becker, en las cuales en
una no se produce distrofina (DMD), y en la segunda se produce en poca cantidad
o de mala calidad (DMB), es debido a esto que los signos y sintomas en la distrofia
muscular de Becker son menos severos que en la distrofia muscular de Duchenne.
En la distrofia muscular de Becker clinicamente los pacientes pueden deambular
sin el uso de ortesis basicamente hasta la tercer década de la vida en donde
inician con muletas y progresan a silla de ruedas y estar postrados en cama, en los
laboratorios presentan aumento de la cretinfosfoquinasa teniendo hasta 50 veces
por arriba de los valores normales, histolégicamente con diferencia en el tamafio
de las fibras presentando atréficas e hipertrdficas, datos de degeneracion y
necrosis y el infiltrado por tejido conjuntivo.

El siguiente caso se decide estudiar debido a que el paciente ingresa con la
idea de que tiene distrofia muscular de Becker , pero los estudios realizados de
laboratorio y de histopatologia no coinciden con la forma de presentacién de la
distrofia muscular de Becker y es justo para el paciente el decir que tipo de
distrofia muscular presenta, ya que el paciente debido a los medios de
comunicacién, como el internet, se ha informado sobre su padecimiento y en la
mayoria se menciona el fallecimiento a la cuarta de cada de vida en promedio, y



las expectativas para el son bajas, sin embrago al encontrar que no es Becker
puede cambiar radicalmente la vida al paciente.

1.2 Reporte de caso.

Paciente vardn de 27 afos, ingresa al servicio de traumatologia y ortopedia
por presentar fractura diafisiaria de radio y cubito derecho secundario a caida de
propia altura, siendo candidato a colocacidon de placas en ambos huesos. En el
interrogatorio refiere ser portador de distrofia muscular sin saber de qué tipo
exactamente, sin embargo comenta madre que acudid a USA en donde lo
valoraron y le diagnosticaron distrofia muscular de Becker, refiriendo como
antecedentes que presentd Retraso para la bipedestacion, iniciandola a los 2
afos y 8 meses de edad, dificultad para la marcha durante su infancia con caidas
frecuentes mejorando en este aspecto a partir de la pubertad. Hospitalizado en
dos ocasiones por neumonia a los 3 y 5 afios por neumonia, Analisis de Creatin
fosfoquinasa a los 10 afos de edad de 207 (40-310), Cirugia correctiva de
hipospadias a los 4, 6 y 12 afos de edad.

Biopsia de musculo cuadriceps a los 10 afios de edad (24 de abril 1995) reporte
sin alteraciones.

En la exploracidon fisica: paciente de conformacién delgada, lineas de
expresion facial casi ausentes, facies “anifada” , cooperador al interrogarloy a la
exploracion fisica, trato agradable, actitud libremente escogida a excepcidon de
miembro toracico derecho el cual se encuentra inmovilizado con férula
braquipalmar posterior sin compromiso vascular o nervioso distal. Ruidos
cardiacos ritmicos de buen tono e intensidad sin soplos ni arritmia, ventilacion
adecuada de los campos pulmonares, abdomen blando sin masas con peristalsis
presente. Marcha con abduccién de miembros pélvicos de manera discreta con
cada paso, marcha con rotacién externa, con pronacién de ante pié, Signo de
Gowers positivo, Hipotrofia de musculos del hombro, con fuerza simétrica y
adecuada de ambos lados, musculos de brazo izquierdo blandos fuerza 5 de 5,
antebrazo con fuerza 5 de 5, aprensién de la mano con fuerza adecuada,
musculos del brazo, antebrazo y mano no valorables en miembro toracico
derecho por la inmovilizacién, musculos de las caderas con fuerza 4 de 5,
hipotrofia de musculos de los muslos fuerza 5 de 5, musculos de las piernas
hipotrofia con fuerza 5 de 5 siendo capaz de realizar marcha de puntas y de talon,

6



musculos de los pies sin fuerza 5 de 5y reflejos osteotendinosos sin alteraciones
en todos los miembros. La exploracion perineal se observa micropene con
presencia de hipospadia, asi mismo de presentar criptorquidea.

Biopsia: se obtiene a cielo abierto de Musculo gastrocnemio de pierna
derecha, observando discreta palidez de las fibras musculares: en la cual
microscOpicamente se reporta fibras con nucleos pequefios periféricos vy
estriaciones centrales en su citoplasma, Escaso tejido conjuntivo entre las fibras
en cortes transversales, Las fibras son redondas u ovales (figura A). Diagnostico
histopatolégico sin cambios de importancia.

Laboratorio: Grupo y Rh: A negativo, Creatina fosfoquinasa de 119 ( 45-
200) el dia 20 de junio del 2012.

Electrocardiograma: diagrama normal.

Ecocardiograma reporta Miocardiopatia dilatada, Fraccién de expulsién
40% (50-75%), Disfuncion de diastole, Hipocinesia generalizada del ventriculo
izquierdo, Insuficiencia valvular tricuspide grado leve. Se comenta con cardidlogo
el reporte quien refiere que las anormalidades encontradas estan dentro del
limite superior dptimo para la funcion y por el momento no requiere de manejo.

Las radiografias de huesos largos muestran densidad dsea adecuada,
presenta huesos largos angostos con canal medular éseo de didmetro disminuido,
incluso al momento de intentar realizar osteosintesis de radio y cubito con clavo
centro medular no bloqueado, no fue posible pasarlo atreves del canal medular,
iniciando con clavo de 1/8 y se intento pasar el de 2 mm de didametro y no fue
posible, mesetas tibiales casi planas a excepcion de la meseta tibial medial la cual
se encuentra hundida por el crecimiento mayor del condilo medial, las espinas
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tibiales apenas prominentes, meseta amplia con diafisis angosta, ambos perones
casi obliterado el canal medular a nivel de la diafisis.

C

Radiografias antero posterior y lateral de radio y cubito fracturados a nivel de la didfisis(A) y con osteosintesis (B),
se aprecia los canales medulares angostos, obliterados en los perones, condilo femoral medial prominente y mesta
tibial lateral aplanada (C).



2.1 Discusion.

La distrofia muscular de Becker (DMB) es una de las miopatias hereditarias
ligadas al cromosoma X, por lo que la mujer es portadora y el hombre tiene las
manifestaciones clinicas. De las distrofias musculares la distrofia muscular de
Duchene (DMD) es la mas frecuente y la mas agresiva de estas, ambas presentan
alteracidon en el gen de la proteina distrofina (gen Xp21) la cual se encarga de
estabilizar la membrana del sarcolema de las fibras musculares, solo que esta
proteina esta ausente en la DMD, al contrario de la DMB en donde se produce
poca cantidad, o la producida es de mala calidad, motivo por lo cual las
manifestaciones clinicas de la DMD es mas severa que en la DMB.

Nuestro paciente inicia con los problemas de la marcha desde la edad de 2
afos con retardo para la deambulacidn, durante su infancia es ayudado por su
madre para sus estudios, refiriendo madre que tenia que llevarlo del brazo a la
escuela ya que sufria caidas frecuentes, por lo que se llego a pensar en retraso
psicomotor; posteriormente al mejorar las caidas fueron mas esporadicas
presentandose casi exclusivamente cuando corria.

Actualmente el paciente es licenciado en comunicacion, e incluso se
encontraba en operacion de trabajo cuando sufrid caida de propia altura
produciéndose asi la fractura de radio y cubito derechos, para las cuales se les
coloco placas DCP y ya se encuentra consolidado, con adecuada cicatrizacion y
recuperando los arcos de movilidad.

El paciente actualmente de 27 afios de edad ha ido mejorando en aspecto
locomotor, lo cual no concuerda con la enfermedad de Becker en la cual el
deterioro es lentamente progresivo, e incluso para la edad actual del paciente Ila
mayoria de los casos se encuentra con el uso de muletas o de silla de ruedas por
la dificultad o incapacidad para la deambulacién.

Los pacientes con distrofia muscular de Becker se complican con trastornos
cardiacos e incluso llegan a fallecer a la edad de 40 afios promedio. Las enzimas
creatinfosfoquinasa es un indice precoz de trastornos de las distrofias musculares,
en donde se encontrara elevada y que puede alcanzar cifras considerables (10 a
50 veces por encima de lo normal). Hay valores elevados de creatinfosfoquinasa
(CPK) entre los 14 y 22 meses de edad que luego tienden a disminuir, pero
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también se presentan picos de elevacién y disminucion de sus niveles séricos,
nuestro paciente tiene dos tomas de muestra para la cretinfosfoquinasa una en la
infancia y otra realizada el presente afio encontrandose dentro de los parametros
normales. El ecocardiograma refiere miocardiopatia dilatada con fraccién de
expulsion del 40% y con hipocinesia generalizada del ventriculo izquierdo
refiriendo cardiologia que estas anormalidades estdn dentro del limite superior
Optimo para la funcion y por el momento no requiere de manejo.

La biopsia se ha reportado normal en la toma de musculo del cuadriceps en
la infancia y la tomada el presente afio en musculo gastrocnemio, vy dadas las
circunstancias de presentacion no se puede decir que el paciente tiene distrofia
muscular de Becker por que los exdamenes histopatoldgicos no se aprecia la
variancia notable del tamafno de las fibras musculares, zonas de degeneracidon y
necrosis, ni la infiltracion por macrdofagos que es lo caracteristico de dicha
enfermedad

2.2 Conclusion.

Por los datos recopilados por la clinica, la creatinfosfoquinasa que en las
dos tomas realizadas tanto en su nifiez como ahora como adulto joven no han
salido alteradas, las dos biopsias tomadas en dos edades diferentes de su vida,
son normales, concluimos que no es enfermedad de Becker, sin embargo las
alteraciones musculares y la debilidad persisten, podriamos estar hablando de
alguna variedad de distrofia muscular de Becker.

Se decide realizar estudio del caso debido a que el paciente afirma que
tiene distrofia muscular de Becker, sin embargo los estudios de
creatinfosfoquinasa y biopsia muscular, realizados en su infancia los reportan sin
alteraciones nos incitan a realizar un estudio mas a fondo de su padecimiento,
porque la historia natural de la enfermedad no concuerda con la evolucidn que ha
presentando el paciente, el cual ha ido a la mejoria , incluso actualmente es
laboralmente activo con estudios superiores terminados, el paciente esta
consiente de la enfermedad de Becker que él asume la padece, por lo tanto esta
enterado por los medios electronicos de la expectativa de vida de este
padecimiento, motivo por lo cual se le realizan estudios en esta institucidon
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encontrandose sin alteraciones y por el momento el paciente ya esta consciente
de que no tiene distrofia muscular de Becker, pero si un padecimiento miopatico.
El paciente continuara estudiandose y proximamente se realizara estudio
genético para llegar al diagnostico exacto, y poder dar avance en su tratamiento
médico y psicoldgico.
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