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“Anatomia vy fisiologia del sistema nervioso”

Para comenzar a hablar sobre el sistema nervioso central tenemos que
primeramente recordar su anatomia y bien, sabemos que este esta
formado por el cerebro y la médula espinal. En él residen todas las
funciones superiores del ser humano, tanto las cognitivas como las
emocionales. Sus partes mas importantes son: el cerebro, el cerebelo,

el tronco del encéfalo, la medula espinal.

El sistema nervioso periférico es el que constituye el tejido nervioso que
se encuentra fuera del sistema nervioso central, representado
fundamentalmente por los nervios periféricos que inervan los musculos
y los drganos, a diferencia del sistema nervioso autbnomo o bien
conocido como vegetativo, es aquel que se encarga de regular las
funciones internas del organismo con objeto de mantener el equilibrio
fisiolégico. Controla la mayor parte de la actividad involuntaria de los
organos y glandulas, tales como el ritmo cardiaco, la digestion o la
secrecion de hormonas. Y como igual ya sabemos, este se clasifica en
2 que son: el sistema nervioso simpatico y el sistema nervioso

parasimpatico.

Hablando del sistema nervioso central, sabemos que es una estructura
extraordinariamente compleja de entender pero que recoge millones de
estimulos por segundo, los cuales procesa y memoriza continuamente,
adaptando las respuestas del cuerpo a las condiciones internas o
externas. Este se encuentra constituido por siete partes principales que
son; los hemisferios cerebrales, diencefalo, mesencéfalo,

protuberancia, bulbo raquideo, cerebelo y la medula espinal.



Algo importante que tenemos que mencionar en este resumen es que

existen capas que recubren al cerebro, las cuales son:

Duramadre: esta es la mas externa de las capas, es de consistencia
dura y fibrosa, envuelve completamente al neuroeje desde la béveda

craneal hasta el conducto sacro

Aracnoides: es una membrana transparente que cubre el encéfalo
laxamente y no se introduce en las circunvoluciones cerebrales. Esta
separada de la duramadre por un espacio virtual o bien inexistente el

cual es llamado espacio subdural.

Piamadre: Esta es una membrana delgada que se adhiere al neuroeje
y que contiene gran cantidad de pequefios vasos sanguineos y linfaticos
y esta unida intimamente a la superficie cerebral. (Tiene una parte
espinal la cual forma tabiques dentados y entre el espacio
subaracnoideo se encuentra el liquido cefalorraquideo) (Este se

encuentra entre la aracnoides y la piamadre.)



Poliomielitis

Definicion:
La poliomielitis (polio) es una enfermedad viral, sumamente contagiosa,
gue afecta principalmente a los nifios pequefios. El virus se transmite a

través de los alimentos y agua contaminados, y se multiplica en el

intestino, de donde puede invadir el sistema nervioso.
Epidemiologia:

Se sabe que antes de contar con las vacunas antipoliomieliticas la
enfermedad tenia distribucion mundial, actualmente se ha circunscrito a
un nimero cada vez menor de paises como la India y Africa centro-
occidental. En paises tropicales hay una mayor incidencia en la estacion
lluviosa. La poliomielitis sigue siendo mas bien una enfermedad de
lactantes y nifios de corta edad. En paises industrializados se han dado
casos (5 a 10 por afio) por el uso de la vacuna. Los grupos expuestos a
mayor riesgo incluyen apersonas que rechazan la inmunizacion,
poblaciones de minorias, emigrantes y otros nifios no registrados,
nomadas, refugiados y poblaciones marginadas, en el 2006 se tuvo un
dato en donde solamente 3 paises contaban con casos y por lo tanto se

guedd como algo endémico.
Fisiopatologia:

Los poliovirus penetran por via oral y se replican en el tracto digestivo a
nivel orofaringeo e intestinal y se extienden a los linfaticos
regionales produciendo una primera viremia. Esta siembra les lleva al
sistema reticulo endotelial donde se replican de nuevo y producen una

segunda viremia por la que llegan a distintos 6rganos, incluido el SNC.



El virus penetra en €l en el trascurso de esta viremia y quizas, también,
por transporte axonal a partir de la sinapsis neuromuscular ademas de
gue su capacidad de infectar por via oral exclusivamente al hombre y a
algunos primates se debe a que las células del epitelio asociado a los
foliculos, las células M y las placas de Peyer expresan su receptor

especifico, el CD155
Cuadro clinico:

Los sintomas iniciales son fiebre, cansancio, cefalea, vomitos, rigidez
del cuello y dolores en los miembros. Una de cada 200 infecciones
produce una paralisis irreversible (generalmente de las piernas), y un
5% a 10% de estos casos fallecen por paralisis de los musculos

respiratorios.
Diagnostico:

Generalmente los médicos reconocen la poliomielitis por los sintomas,
como la rigidez en la espalda y el cuello, los reflejos anormales y la
dificultad para tragar y respirar. Para confirmar el diagndstico, se analiza
una muestra de secreciones de la garganta, heces o un liquido incoloro
gue rodea el cerebro y la médula espinal (liquido cefalorraquideo) para

detectar la presencia del virus de la poliomielitis.
Tratamiento:
- Farmacologico:

Debido a que no existe la cura para la poliomielitis, la atencion se centra

en el aumento del bienestar, la aceleracion de la recuperacion y la



prevencion de complicaciones. Farmacoldgico solamente seria

sintomatico: Analgésicos
- No farmacoldégico:

Los tratamientos de apoyo consisten en respiradores portatiles para la
ayuda respiratoria y el ejercicio moderado (fisioterapia) para prevenir

una deformidad y la perdida de la funcién muscular.

Dermatomiositis

Definicion:
Es una enfermedad muscular que involucra inflamacién y erupcién en
la piel. La polimiositis es una afeccion inflamatoria similar que incluye

también debilidad muscular, hinchazon, sensibilidad y dafio a los tejidos

sin erupcion cutanea.
Epidemiologia:

Se ha estimado que la incidencia de la dermatomiositis (DM) es de 1 a
10 nuevos casos/millbn de personas/afio, y la prevalencia de entre
1/50.000 y 1/10.000. La DM es mas comudn en mujeres que en varones
(2:1). En los Estados Unidos, se ha descrito una proporcion de

afroamericanos-caucasicos de 3:1.
Fisiopatologia:

Los cambios patolégicos incluyen dafio celular y atrofia, con grados
variables de inflamacion. Los musculos de las manos, los pies y el
rostro son menos afectados que otros musculos esqueléticos. La
afeccion de los musculos de la faringe y el esofago superior, y en

ocasiones el corazon, puede afectar las funciones de estos 6rganos.


https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/000428.htm

Puede haber inflamacion de articulaciones y pulmonar, en especial en
pacientes con anticuerpos antisintetasa. La dermatomiositis se
caracteriza por depdsitos de inmunocomplejos en los vasos y se
considera una vasculopatia mediada por complemento. En la
polimiositis, en cambio, la principal anormalidad fisiopatologica es el

dafio muscular directo mediado por células T.

Cuadro Clinico:

Los signos y sintomas mas comunes incluyen: Cambios en la piel. Se
desarrolla una erupcion cutanea oscura de color violeta que aparece
con mayor frecuencia en la cara y parpados, y en tus nudillos, codos,
rodillas, pecho y espalda. El sarpullido, que puede picar y doler, suele

ser el primer signo de dermatomiositis.
Diagnostico:

Una muestra de piel puede ayudar a confirmar
el diagnostico de dermatomiositis. Una biopsia del muasculo podria
revelar la inflamacion del tejido muscular u otros problemas, como dafio
o infeccion. Si la biopsia de piel confirma el diagnéstico, tal vez, no sea

necesario realizar la biopsia del masculo.
Tratamiento:
- Farmacolégico:

El tratamiento principal es el uso de medicamentos
corticosteroides. La dosis de este medicamento se disminuye
gradualmente cuando los musculos se fortalecen. Esto toma

alrededor de 4 a 6 semanas. Después de esto, puede permanecer



tomando una dosis baja de un medicamento corticosteroide. Se
pueden usar medicamentos que inhiben el sistema inmunitario
para reemplazar los corticosteroides. Estos medicamentos

pueden incluir la azatioprina, el metotrexato o el micofenolato.

- No farmacoldgico:

Ejercicios de movilizacion activa y pasiva para mantener el rango
articular, crietoterapia para disminuir inflamacién, masaje
descontracturante, ejercicios respiratorios, ejercicios para

recuperar la fuerza muscular.

Miopatia Necrotizante Inmunomediada

Definicion:
Es una entidad se caracteriza por debilidad muscular proximal
moderada a severa con un patron similar a la PM y DM. Su inicio es

agudo o subagudo, y se asocia con dolor muscular y niveles muy

elevados de creatina quinasa.
Epidemiologia:

En cuanto a su frecuencia, pueden considerarse dentro del grupo de
enfermedades raras debido a su baja incidencia. Estudios
epidemioldgicos llevados a cabo en diversos puntos del globo
establecen una incidencia anual media de 2,1 a 7,7 casos nuevos por

millén de habitantes y afio.



Fisiopatologia:

Caracteristicamente, se observa necrosis de las fibras musculares, lo
cual explica la elevacion marcada de CK en sangre. Se considera que
los macréfagos son las células efectoras mas importantes de este dafio
muscular, mientras que los infiltrados de células T y la expresion de
MHC-1 son minimos, a diferencia de la PM o la MCI. Asimismo, se
evidencia dafio capilar, pero no se observa depdsito de complemento
como en la DM. No obstante, se suele encontrar depdsitos de
complemento en fibras musculares sanas, lo cual podria constituir un
mecanismo patogénico o una respuesta temprana a las membranas

dafadas de las fibras musculares.

El caracter inmunolégico de esta patologia se ha sugerido por la
presencia de autoanticuerpos, en particular el anticuerpo contra el
"signal recognition particle” (anti-SRP). No obstante, su rol fisio-

patologico adn no es bien entendido.

Cuadro Clinico:

Esta entidad se caracteriza por debilidad muscular proximal moderada
a severa con un patron similar a la PM y DM. Su inicio es agudo o
subagudo, y se asocia con dolor muscular y niveles muy elevados de
creatina quinasa (CK). Los pacientes suelen referir dificultad para
levantarse de una silla, subir las escale-ras o levantar los brazos por
encima de la cabeza. Usualmente, la respuesta al tratamiento no es

buena y requiere regimenes de segunda y tercera linea



Diagnostico:

Creatinquinasa (CK): es sensible, pero no se correlaciona con la
severidad de los sintomas y varia con el tratamiento. Y especificamente
en esta patologia, el 80% de los pacientes tiene una CK menor a 5 veces

el limite superior normal.

La EMG muestra signos de denervacion activa (actividad insercional
aumentada, ondas agudas positivas y fibrilaciones) asociados a
cambios miopéaticos. En esfuerzo aparecen elementos miopaticos con
potenciales de unidad motora (PAUM) polifasicos de amplitud reducida,

reclutando precozmente.
Tratamiento:

- Farmacoldégico:

El tratamiento inicial, l6gicamente, serad tratar la causa que ha
podido provocarla, si ésta estuviera identificada. En ocasiones
tras suspender el farmaco, tratar el cancer, o la infeccion viral se

observa mejoria de los sintomas, e incluso remision del proceso.

- No farmacoldgico:
Las terapias biolégicas, como etanercept, infliximab o rituximab,
han mostrado eficacia en algunos casos clinicos o estudios
observacionales con pocos pacientes. Actualmente esta en
marcha un estudio aleatorizado, a doble ciego, con placebo y

rituximab, del que se esperan los resultados.



Distrofia muscular de Duchenne

Definicion:
Forma de distrofia muscular o bien, trastorno hereditario causado por
un gen defectuoso para la distrofina (una proteina en los masculos). Sin

embargo, a menudo se presenta en personas con familias sin

antecedentes conocidos de esta afeccion.
Epidemiologia:

La distrofia muscular de Duchenne se presenta en aproximadamente 1
de cada 3600 varones. Debido a que se trata de un trastorno hereditario,
los riesgos incluyen antecedentes familiares de la distrofia muscular de

Duchenne.

Fisiopatologia:

El gen responsable de esta enfermedad es recesivo, y va ligado al
cromosoma X. Esto se traduce en que los varones son los mas
afectados por la DMD, ya que las mujeres, al tener dos cromosomas X,
si uno de ellos esta afectado por la mutacion, el otro sano lo corrige. Los
hombres no tienen esta opcion, al tener los cromosomas X e Y. Si el
cromosoma X tiene el gen defectuoso, padecera la enfermedad. Asi
pues, es mas comun que las mujeres sean las portadoras del gen a que

padezcan los sintomas.
Cuadro clinico:

Los sintomas frecuentemente aparecen antes de los 6 afios de edad.
Pueden darse incluso desde el periodo de la lactancia. La mayoria de

los varones no muestran sintomas en los primeros afios de vida,


https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/002467.htm
https://www.muyinteresante.es/ciencia/articulo/sintetizan-por-primera-vez-un-cromosoma-artificial-851396000968
https://www.muyinteresante.es/ciencia/articulo/el-gen-del-insomnio

incluyendo fatiga, problemas de aprendizaje, discapacidad intelectual,

debilidad muscular, etc.

Diagnostico:

Un examen completo del sistema nervioso (neurolégico), de los

pulmones, del corazén y de los mdudsculos, pudiendo abarcar;

electromiografia, pruebas genéticas, biopsia del musculo, pruebas

genéticas y creatinina-cinasa en suero.

Tratamiento:

Farmacologico

No existe una cura conocida para la distrofia muscular de
Duchenne. EIl objetivo del tratamiento es controlar los sintomas
para optimizar la calidad de vida y los esteroides pueden disminuir
la pérdida de fuerza muscular. El nifio puede empezar a tomarlos
cuando recibe el diagnoéstico o cuando la fuerza muscular

comienza a declinar.

No farmacoldgico:

Se estimula la actividad muscular. La inactividad (como
permanecer en cama) puede empeorar la enfermedad muscular.
La fisioterapia puede ser de gran ayuda para mantener la fuerza
y la funcidon musculares. Con frecuencia, se necesita terapia del

lenguaje.



Distrofia muscular de Becker

Definicion:
Es un tipo de distrofia muscular, un trastorno de origen genético que
debilita y reduce progresivamente los musculos del cuerpo. Causa

problemas menos graves que el tipo mas frecuente de distrofia

muscular; la distrofia muscular de Duchenne.
Epidemiologia:

El trastorno se transmite de padres a hijos (hereditario). El hecho de
tener antecedentes familiares de la afeccibn aumenta el riesgo.
La distrofia muscular de Becker ocurre en aproximadamente 3 a 6 de
cada 100,000 nacimientos. La enfermedad se detecta mayormente en

varones.
Fisiopatologia:

La distrofia muscular de Becker es causada por mutaciones en el gen
DMD. El gen DMD tiene instrucciones para producir una proteina
llamada distrofina. Esta proteina ayuda a estabilizar y proteger las
fibras musculares y puede desempefiar un papel en la sefalizacion

guimica dentro de las células.

El cambio en el gen que provoca la distrofia muscular de Duchenne o
de Becker (DMDB) se produce en el cromosoma X. Un nifio hereda un
cromosoma X de su madre y un cromosoma Y de su padre. Solo el
cromosoma X puede tener el gen modificado que provoca la DMDB. Las
mujeres casi nunca presentan DMDB, porque tienen dos cromosomas

X. Incluso, si una mujer tiene un cromosoma X con el gen de la DMDB,



su segundo cromosoma X, generalmente, producira suficiente distrofina

para mantener los musculos fuertes.

Debido a que una mujer puede portar (o tener) una mutacion de la
DMDB y no verse afectada, se la denomina portadora. Como portadora,
la mujer corre el riesgo de transmitir la misma mutacion a sus hijos.
Cada hijo de una mujer portadora tiene una posibilidad del 50 % de
heredar la mutacion de la DMDB y de presentar DM. Cada hija de una
mujer portadora, por otro lado, tiene una posibilidad del 50 % de heredar

la mutacion de la DMDB y de convertirse en portadora como su madre.

Cuadro clinico:

Las sefiales y los sintomas de la distrofia muscular de Becker pueden
comenzar en cualquier momento desde la infancia hasta los 20 afos de
edad. Con el pasar del tiempo, los musculos de las piernas y de la pelvis
se van poniendo cada vez mas deébiles. Las personas afectadas tienen
dificultad para caminar, caidas frecuentes, dificultad con las habilidades
musculares (como correr o0 saltar), y pierden su masa

muscular. Eventualmente, los afectados necesitan una silla de ruedas.
Diagnostico:

La distrofia muscular de Becker en el comienzo se sospecha cuando
hay las sefiales y sintomas de la enfermedad. Los médicos suelen
realizar examenes neurolégicos y musculares, asi como pruebas de
laboratorio especificas. Un historial médico cuidadoso también es
importante para diferenciar entre la distrofia muscular de Becker y la de

Duchenne. Las pruebas de laboratorio que ayudan a confirmar el



diagnadstico incluyen: CPK, Electromiografia (EMG), Biopsia muscular,

Prueba genética.

Tratamiento:

Farmacoldgico

Actualmente no existe cura para la distrofia muscular de Becker.
El tratamiento acutal tiene como objetivo aliviar los sintomas y
mejorar la calidad de vida. Algunos estudios han demostrado que
ciertos corticoides (como prednisona o0 prednisolona) puede
disminuir la progresion de la debilidad muscular en la distrofia
muscular de Duchenne pero no se han hecho muchos estudios en
la distrofia muscular de Becker.

No farmacoldgico:

La terapia fisica y el uso de dispositivos de ayuda puede ayudar a
estirar los musculos tensos; la terapia ocupacional puede ayudar
a mejorar las habilidades de la vida diaria; la terapia del habla
puede ayudar a las personas con disfagia (dificultad para tragar).
Se puede necesitar cirugia para la escoliosis progresiva y el

desarrollo de contracturas.


http://www.labes.com.br/creatino.htm
http://www.aboutkidshealth.ca/En/HealthAZ/Multilingual/ES/Pages/Electromyography-EMG.aspx
http://healthcare.utah.edu/healthlibrary/related/doc.php?type=92&id=P09174
http://umm.edu/health/medical/spanishency/articles/distrofia-muscular-de-duchenne
http://umm.edu/health/medical/spanishency/articles/distrofia-muscular-de-duchenne

Miastenia Gravis

Para comenzar a hablar sobre la miastenia gravias, es importante
aprender a definirla, ya que esta es una patologia de suma importancia,
entonces podemos decir que esta es. La miastenia gravis es una
enfermedad neuromuscular autoinmune y crénica, mediada por
autoanticuerpos contra el receptor nicotinico de acetilcolina, que se
caracteriza por debilidad fluctuante de los musculos esqueléticos
(voluntarios del cuerpo) y fatiga. Es causada por una ruptura en la
comunicacion normal entre los nervios y los musculos. No existe cura
para la miastenia gravis, pero el tratamiento puede ayudar a aliviar los
signos y sintomas, como la debilidad de los musculos de los brazos o
las piernas, la vision doble, los parpados caidos y las dificultades para

hablar, masticar, tragar y respirar.

La epidemiologia de esta patologia se centra en ser un padecimiento
relativamente poco comun, aunque la prevalencia ha aumentado quiza
debido a la mejoria en el diagndstico de la enfermedad y el aumento de
la longevidad de la poblacién, en Meéxico, pues, la incidencia y
prevalencia estimada es de 0.5 casos por 100.000 habitantes y de 5 -
12 casos por 100.000 habitantes, respectivamente, caso contrario, en
los EUA: la prevalencia de miastenia gravis es, aproximadamente, de
20 casos por cada 100,000 habitantes. La incidencia varia ampliamente
del.7a

10.4 por millén, dependiendo del lugar del reporte; en paises como
Espafa se han reportado hasta 21 casos por millén. Algo que no varia
en gran proporcion como el porcentaje de estos, son la aparicion de los

sintomas, ya que estos pueden empezar a cualquier edad, con un pico



en mujeres en la segunda y tercera décadas de la vida, mientras que el

pico en varones ocurre en la quinta y sexta décadas.

Podemos comenzar a hablar de la fisiopatologia, sabiendo que la union
neuro muscular consta de 3 componente basicos, los cuales son: el
nervio presinaptico, en donde se sinterizaran las acetilcolinas y se
almacenaran para su posterior liberacién, el espacio sinaptico y
finalmente la (Zendn, 2011)membrana muscular postsinaptica, que
contiene los acetilcolina-R y la enzima acetilcolinesterasa. En la
miastenia gravis, la pérdida de los acetilcolinaR funcionales da como
resultado la disminucion de la amplitud de la placa terminal que cae
debajo del umbral requerido para la generacion del potencial de accion
de la fibra muscular durante las despolarizaciones nerviosas repetitivas,
dando como resultado una falla en la trasmision neuromuscular. La
heterogeneidad bioldgica y clinica de la miastenia gravis parece

correlacionarse con marcadores geneticos.

Dentro del cuadro clinico, podemos decir que La caracteristica de la
miastenia gravis es la fluctuacion o la debilidad fatigable. Los pacientes
advierten que su debilidad fluctia de un dia a otro o, incluso, de una
hora a otra, empeorando con la actividad y mejorando con el reposo. La
debilidad ocular es la manifestacion inicial mas comun, la padece 50%
de los pacientes (25% en forma inicial con diplopia y 25% con ptosis);
la progresion hacia la debilidad generalizada en estos casos suele
ocurrir en el trascurso de los dos afios posteriores al inicio de la
enfermedad. Los sintomas de presentacion son bulbares (disartria o
disfagia) en 10% de los casos, debilidad en las piernas (trastorno de la
marcha) en 10% y debilidad generalizada en 10%. La insuficiencia



respiratoria es el sintoma de presentacion en 1% de los casos. Los
pacientes suelen quejarse de los sintomas de disfuncién muscular focal,
como diplopia, ptosis, disartia, disfagia, incapacidad para trabajar con
los brazos elevados por encima de la cabeza, o trastornos de la marcha.
En contraste, los pacientes no suelen quejarse de debilidad
generalizada, somnolencia o dolor muscular. Los sintomas tienden a
empeorar durante el trascurso del dia. Diversos factores pueden
precipitar o agravar la debilidad: estrés fisico o emocional, infeccion o
exposicion a medicamentos que afectan la trasmisidbn neuromuscular,
como los blogueadores neuromusculares  peri-operatorios,
aminoglucésidos, quinina, quinidina, toxina botulinica, ciprofloxacino,

telitromicina y estatinas.

De las pruebas mas comunes a realizar para el diagnostico se
encuentra la prueba de edrofonio, ya que este es un inhibidor de la
acetilcolinesterasa de acciéon corta, que prolonga la duracién de la
accion de la acetilcolina en la unién neuromuscular, aumenta la amplitud
y la duracion del potencial en la placa terminal. De igual manera,
podemos destacar a los anticuerpos antirreceptores de acetil colina, ya
gue estos anticuerpos se encuentran en aproximadamente 80- 90% de

los pacientes

con miastenia (50% de los pacientes con miastenia gravis ocular pura,
80% con miastenia gravis generalizada moderada y 90% con miastenia
gravis generalizada moderada a severa, asi como en 70% de los que
han mostrado remision clinica). Y una prueba mas que podemaos realizar
son los anticuerpos antiestriados, que esta técnica igual se le denomina

anticuerpos anti musculo esquelético, y estos reconocen a las proteinas



musculares citoplasmaticas (tinina, miosina, actina y receptores

rianodina).

Los farmacos mas comunes a prescribir en esta patologia pueden aliviar
los sintomas de la miastenia grave. El tratamiento dependera de la

edad, la gravedad de la enfermedad y la rapidez con que esta progresa.

* Inhibidores de la colinesterasa. Medicamentos como la piridostigmina
(Mestinon, Regonal) y la neostigmina (Bloxiverz) mejoran la
comunicacién entre los nervios y los musculos. Estos medicamentos no
son una cura, pero pueden mejorar la contraccion muscular y la fuerza

muscular en algunos casos.

» Corticoesteroides. Los corticosteroides como la prednisona inhiben el
sistema inmunitario y limitan, como consecuencia, la produccion de
anticuerpos. Sin embargo, el uso prolongado de corticosteroides puede
provocar efectos secundarios graves, como adelgazamiento de los
huesos, aumento de peso, diabetes y mayor riesgo de algunas

infecciones.

» EI médico también podria recetar otros medicamentos que alteren el
sistema inmunitario, como azatioprina (Azasan, Imuran), micofenolato
mofetilo (Cellcept), ciclosporina (Sandimmune), metotrexato (Trexall) o
tacrolimus (Astrograf XL, Prograf). Estos medicamentos, que pueden

tardar meses en surtir efecto, pueden utilizarse con corticosteroides.

Dentro del tratamiento no farmacoldgico se engloba el estilo de vida, los
remedios caseros, el reajuste de la rutina de alimentacion, las
precauciones en la seguridad de la casa, y la cirugia por supuesto que

denota; Timectomia.



Distrofia de la fascia escapular y pélvica

De la poca informacion que encontré en este tema, pude recabar datos
para definir a esta enfermedad, una definicién que llamo6 mi atencion fue
la siguiente: La distrofia muscular de cinturas (LGMD) es un grupo
heterogéneo de distrofias musculares caracterizado por debilidad
proximal que afecta a la cintura escapular y pélvica. En algunas formas
de LGMD se puede observar afectacion cardiorrespiratoria. La
epidemiologia de esta patologia se basa principalmente en una La
prevalencia estimada global para todas las formas de LGMD varia
desde 1/44.000 a 1/123.000.

Las distrofias musculares son un grupo heterogéneo de enfermedades
del masculo estriado causadas por mutaciones genes que determinan
la reduccidn, ausencia o disfuncion de proteinas esenciales para la
estabilidad estructural y funcional de las fibras musculares esqueléticas,
lo que conduce a la destruccion y debilidad muscular de forma
progresiva. Clinicamente, las distrofias musculares se caracterizan por
una debilidad muscular progresiva de las extremidades, el tronco y la
cara en proporciones y severidad variables, pudiendo involucrar, en
algunas formas especificas, la musculatura respiratoria, cardiaca y los
musculos craneofaciales (oculomotores, deglucion, masticatorios). En
algunos casos, la afeccion muscular es parte de un sindrome
multisistémico, como es el caso de la distrofia mioténica. La severidad,
edad de comienzo, la evolucién, asi como las complicaciones y el
pronostico de las distrofias son muy variables dependiendo del gen
mutado y/o de la mutacion. A nivel histopatologico, una distrofia

muscular se define por una combinacion de necrosis y regeneracion,



asociado a aumento del tejido conectivo intersticial, los que pueden
variar segun el momento evolutivo del cuadro. Dichas caracteristicas
permiten diferenciar a las distrofias musculares de otras miopatias no
distroficas, como las miopatias congénitas, metabdlicas, inflamatorias,
entre otras. Este fendmeno de destruccién muscular lleva con el tiempo,

a un reemplazo del masculo por tejido fibroadiposo.

En lo que respecta del cuadro clinico, la LGMD varia desde formas
graves con inicio en la primera década de vida y progresion rapida
(asemejandose a la distrofia muscular de Duchenne) hasta formas mas
leves con inicio tardio y progresidon mas lenta (similar a la distrofia
muscular de Becker). La LGMD se caracteriza por debilidad y atrofia
predominantemente de la musculatura de las extremidades (mas
acentuada en la zona proximal que en la distal). La presentacioén al inicio
se suele caracterizar por debilidad de la cadera y de la musculatura
proximal de las piernas. Los individuos afectados, por lo general,
presentan un desarrollo psicomotor temprano normal, y cuando
comienzan a tener debilidad se aprecia un signo de Gowers positivo. La
afectacion cardiaca en la forma de cardiomiopatia hipertrofica o dilatada
0 arritmias puede estar presente en otras formas de distrofia de la
fascia. En un determinado momento, cuando los musculos de los
miembros superiores se ven afectados, todos los subtipos pueden
presentar también debilidad de los musculos respiratorios con
hipoventilacion nocturna, en particular el tipo 2I, en el que puede
aparecer tempranamente. Otros rasgos clinicos adicionales incluyen la
marcha anadeante o dandineante (oscilando las caderas), dolor

muscular durante el ejercicio, hipertrofia del deltoides y cuadriceps, y



atrofia e muscular, que afecta a la cintura pélvica y/o escapular. Por lo
general, los musculos faciales estan respetados o minimamente

afectados.

El diagndstico de esta patologia, simplemente implica una exploraciéon
fisica y eventualmente una biopsia muscular, que puede mostrar rasgos
miopaticos inespecificos, como incremento de la variabilidad en el
tamano de las fibras incluyendo la hipertrofia de algunos tipos de fibras,
gue puede no ser especifica por esto mismo, asi como también,
degeneracion y regeneracion dispersa de fibras musculares, y un
incremento variable del tejido perimisial. Los niveles de creatina quinasa
sérica pueden ser normales o estar elevados o muy elevados. El
diagnostico de cada subtipo especifico de esta puede lograrse mediante
el analisis bioguimico de proteinas que se realiza en las biopsias
musculares, seguido de la confirmacion mediante una prueba
molecular. Las pruebas genéticas utilizando paneles, cada vez mas
disponibles, permiten confirmar el diagnostico mediante el estudio
simultaneo de muchos genes implicados en el diagndstico diferencial de

estos cuadros.

El tratamiento de las LGMD es paliativo y de soporte e incluye el control
del peso para evitar la obesidad, la fisioterapia y los estiramientos para
promover la movilidad y prevenir contracturas, el uso de ayudas
mecanicas para facilitar la ambulacion y la movilidad, la intervencion
quirdrgica para las complicaciones ortopédicas, el uso de ayudas
respiratorias cuando esté indicado, la monitorizacion de la
cardiomiopatia en los tipos de LGMD con afectacion cardiaca, y el

apoyo Y la estimulacién socioemocional.



* Ejercicio. Los ejercicios aerbbicos de bajo impacto, como caminar y
nadar, pueden ayudar a mantener la fuerza, el movimiento y la salud
general. Algunos tipos de ejercicios de fortalecimiento también pueden

ser Utiles.

» Dispositivos ortopédicos. Los dispositivos ortopédicos pueden ayudar
a mantener los musculos estirados y flexibles, lo cual desacelera el
avance de las contracturas. Los dispositivos ortopédicos también
pueden facilitar el movimiento y el funcionamiento, ya que sostienen los

musculos debilitados.

 Ejercicios de amplitud de movimiento y de elongacion. La distrofia
muscular puede limitar la flexibilidad y el movimiento de las
articulaciones. Las extremidades generalmente se doblan hacia adentro
y quedan fijas en esa posicion. Los ejercicios de amplitud de movimiento

pueden lograr que las articulaciones sean lo mas flexibles posible.
Ahora bien, hablando del tratamiento farmacolégico, podemos acudir a:

» Corticosteroides, como la prednisona y el deflazacort (Emflaza), que
pueden ayudar a la fuerza muscular y retrasar el avance de ciertos tipos

de distrofia muscular.

» Medicamentos para el corazdon, como betabloqueadores o inhibidores
de la enzima de conversion de la angiotensina, si la distrofia muscular

afecta el corazon.



Esclerosis Multiple

Para comenzar a hablar sobre la esclerosis mdultiple tenemos
primeramente que conocer la definicion de dicha enfermedad, en la
literatura que he encontrado, me parecié una muy buena forma de
definirla, siendo la siguiente: “La EM es una enfermedad
desmielinizante, cronica, autoinmune e inflamatoria que afecta a todo el
sistema nervioso central. Constituye la principal causa de discapacidad

neuroldgica no traumatica entre los adultos jovenes”.

Al igual que la definicion tenemos que hablar sobre la magnitud de
presencia de estos casos ya que la epidemiologia nos ayuda a mantener
las cifras aproximadas de esta enfermedad, sabiendo pues que la
esclerosis multiple constituye una enfermedad que aqueja
aproximadamente a 2 millones de personas en el mundo. La prevalencia
en Latinoamérica es de 2 hasta 13 casos por cada 100,000 habitantes
con reportes variables en paises como Cuba, donde se reporta en
algunas regiones una prevalencia de hasta 103/100,000. En la década
de los setenta en México se creia que la enfermedad era rara con una
prevalencia de 1.6/100,000 con un incremento gradual hasta la
prevalencia actual de 12-15 casos por cada 100,000 habitantes, pero
sin duda esta cifra puede ser subestimada debido a la infraestructura
del sistema de salud y a los subdiagnosticos, asi como a la poca
aplicabilidad de los criterios de McDonald en algunos centros, aunque
también se cree que el aumento de los casos es debido al mestizaje
puesto que la incidencia en indigenas es baja. Velazquez y cols.

Reunieron 98 pacientes del estado Chihuahua con una incidencia



similar a la mencionada, la edad promedio fue de 35 afios y el sexo mas

afectado fue el femenino en 83% de los casos.

Dentro de la fisiopatologia, podemos decir que la patologia clasica
consiste en 3 aspectos: inflamacién perivenosa, desmielinizacion y
gliosis. La mielina posee multiples proteinas (proteina basica de la
mielina, proteolipido de la mielina, glicoproteina oligodendrocitica de la
mielina o glicoproteina asociada a la mielina) que son liberadas cuando
la mielina es destruida, por ejemplo, en el curso de una infeccion.
Posteriormente, estas proteinas libres son reconocidas por el complejo
mayor de histocompatibilidad tipo Il, el cual actica al complejo receptor

delacélulaT.

Durante los episodios de inflamaciéon los sintomas agudos se
desarrollan tipicamente a lo largo de varios dias, se vuelven maximos
después de 1-2 semanas para finalmente ir disminuyendo y resolverse
a lo largo de semanas o meses. Pueden existir sintomas residuales de
manera indefinida especialmente sintomas sensitivos. Las
manifestaciones clinicas tipicas de la EM en relacion con la localizacion
del foco de desmielinizacion incluyen trastornos sensitivos-motores en
uno 0 Mas miembros, neuritis optica (sintoma inicial en el 25% de los
pacientes), diplopia por oftalmoplejia internuclear), ataxia, vejiga
neurogeénica, fatiga, disartria, sintomas paroxisticos como neuralgia del
trigémino (se presenta en menos del 10%), nistagmo, vértigo. Son mas
raros los signos corticales (afasia, apraxia, convulsiones, demencias) y

los signos extrapiramidales como corea y rigidez.

Por lo regular, el diagndstico de la EM depende de la documentacion de

multiples eventos neurolégicos centrales separados por tiempo y



espacio (anatbmicamente). Asi mismo, se apoya de estudios
paraclinicos como resonancia magnética, bandas oligoclonales en

liquido cefalorraquideo y potenciales evocados de tallo (visuales)
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