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Distrofias
musculares y otras
enfermedades del
musculo

También se
Ilaman

|
MIOPATIAS

r

DEFINICION

Son trastornos con
cambios estructurales
o deficiencia funcional

de tales 6rganos

MANIFESTACIONES

CLINICAS

hace

|
ANAMNESIS

MINUCIOSA

1
es

Importante al
momento de la
valoracion de

individuos con

trastornos muscular
I

los

Puntos resaltantes son los

antecedentes médicos, familiares y

examen neuroloégico

La

Debilidad simétrica
proximal de las
extremidades, con
reflejos y sensibilidad
conservada

Si existe pérdida
sensitiva es porque
hay lesion del Nervio

periférico del SNC

Ejemplo

I
Mielopatia

El

DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

1
es
1

PATRON DE
COMPROMISO

Debilidad muscular,
proximal, distal del
brazo, etc.



Distrofias musculares y
otras enfermedades del
musculo

Debilidad muscular

NI\

Puede ser

|

Persistentes

|
Principales
patologias

v

Dolor muscular, polimiositis y
dermatomiositis

Musculos proximales tienen
mayor debilidad simétricay
los musculos faciales

intactos

!

Cinturas

Puede ser

|

Intermitente

i

Miastenia grave, paralisis
periddicas, déficit
energético metabdlico de la
glucdlisis, déficit energético
metabolico de la utilizacion
de los acidos grasos y
miopatias mitocondriales

El

|

Diagnostico diferencial

Caracteristicas

1
Debilidad de los
musculos de la
caray la escapula

alada
|

Se denomina

v

Distrofia
facioescapulohumeral

Caracteristicas

Debilidad de los
musculos de la cara
y area distal de las
extremidades

Se den|>mina

Distrofia
miotdnica tipo 1

Debilidad en
musculo
inervados por
nervios
craneales

Union
neuromuscular

Distrofia muscular oculo-

faringea



Los

Distrofias musculares y
otras enfermedades del
musculo

/

Sintomas

Dolor muscular
(mialgias)
|
Calambres
|
Rigidez
v
Incapacidad de relajar
los musculos

Los sintomas

[

Calambres musculares

Son de
inicio subito
También

Tiempo corto

|
Se desencadena por la
contraccidon muscular
voluntaria

v

Pueden producir postura
anormal en la
articulacion

\

Sintomas

|
Contractura muscular

Miotonia

Rigidez muscular

l

Hipertrofia y atrofia de
musculos

|

Pruebas de Laboratorio

Valores de CK

Pruebas endocrinas

Pruebas de ejercicio con
el antebrazo

Pruebas de ejercicio con
el antebrazo

Pruebas de ejercicio con
el antebrazo

GGT



Miopatias
hereditarias

/7Las

Caracteristicas
fenotipicas y genéticas

|
Debilidad lentamente

progresiva, gravedad y

evolucidn
|

Ejemplo
|
Duchenne y Beckerr

l

Ligadas al cromosoma X,
causadas por
mutaciones en el gen de
la distrofina

:

Distrofia muscular de
DUCHENNE

La
|

Epidemiologia

|Es

Varones

1 de 3.500
v

Niveles elevados de CK

Los

\

Signos y sintomas

2-3 anos: marcha de
puntillas y dificultad de
salto, maniobra de
Gowers

|
Dificultades del habla vy
aprendizaje

|

Motoras y

deurodesarrollo

v

Adolescencia: fase de
silla de ruedas

Los

\

Espasmos

|
Diplopia

Vision borrosa

|
Ataxia
|

Disartria cerebelosa

Paroxisticos = crisis
v
Disfuncion vesical 90%,
33% incontinencia



POLIMIOSITIS

l

Manifestaciones
clinicas

Es wun grupo de
heterogéneo de
trastornos que se
presentan con debilidad
simétrica y proximal que
se agrava en cuestion
de semanas a meses.

Existe

v

Compromiso cardiaco,
pulmonar y articular

En menor proporcion infiltrado
molecular que rodea las fibras

l

Datos de
laboratorio

Los valores de CK
siempre estan
elevados en la PM
no controlada.

EMG y USG del
musculo estriado
pueden ser anormales.

con expresién sarcolémica del

MHC-I

Histopatologia y
patogenia

l

Patologia muscular

muy variable.

T

El infiltrado
inflamatorio
consiste en
linfocitos T
CD8+y
macréfagos
situados en las
regiones del
endomisio.
perimisio y
perivascular.

Lo mas
frecuente es
qgue los

pacientes con
células
inflamatorias
inespecificas en
el perimisio,
mas a menudo
en el endomisio
se clasifican
como PM.

l

Pronostico

La mayoria de los
pacientes mejoran con
tratamiento inmunitario de
por vida.

Factores de prondstico

Cancer, edad
avanzada, compromiso
pulmonar o cardiaco y
tratamiento previo
inadecuado o tardio.



Sus sintomas son:

Perdida sensitiva
Neuritis Optica
Debilidad
Parestesias
Diplopia

Ataxia

Ataque paroxistico
Dolor

Perdida visual

/
MANIFESTACIONES
CLINICAS:

El dolor es el sintoma frecuente de
la EM vy lo presenta el 50% de los
pacientes.

Inicio repentino o insidioso, los
sintomas pueden ser acentuados
o tan insignificantes que la
persona no acuda al médico
durante meses o afios.

/ Ademas de: \

Deficiencias

sensitivas del tronco y
los miembros pélvicos
por debajo de una
linea horizontal en el

tronco

1. Neuro mielitis 6ptica

2. Sarcoidosis

3. Trastornos vasculares
(Sx Antifosfolipidos y

vasculitis)

ESCLEROSIS
MULTIPLE

Se define como:
v

|

Enfermedad autoinmunitaria
del sistema nervioso central

caracterizada por la triada de
inflamacion, desmielinizacién y
gliosis y pérdida neuronal \
Fisiologia
DIAGNOSTICO
No se dispone de un
método definitivo para
diagnosticar EM
‘ v
Se recomienda La conduccion nerviosa en los
l axones mielinicos se realiza de
manera saltatoria lo cual significa
Documentar dos mas gue el impulso brinca de un
episodios de sintomas, y nédulo de Ranvier

dos 0 mas signos que
Miocimia facial que reflejan alteraciones en
son contracciones los fasciculos de
rapidas y sustancia blanca

persistentes de los anatémicamente no
musculos de la cara vecinos del SNC _ _
i sin despolarizar la
v ;=
/ Se realiza \ membrana axonica
Disfuncion vesical siololre L1 @LEl @i L
Resonancia Liquido vaina de mielina en la
90% de los pacientes magnética cefalorraquideo zona internodal

33% incontinencia

v

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

hMétodos diagnésticos A \
4. Linfoma del SNC 3. El trastorno clinico es 1) Los sintomas se localizan
5 Sifilis progresivo desde el exclusivamente en la fosa
comienzo; posterior, la unién
6. Enfermedad de L G +«———~Ademas craneocervical o la médula
Lyme espinal;

experimentd sintomas de

vista, sensitivos o de la vejiga 2) El paciente tiene <15 0 >60

anos de edad



ESCLEROSIS
MULTIPLE

|

TRATAMIENTO

Al

/ / Se divide en \
OTRAS OPCIONES
ATAQUES AGUDOS O TRATAMIENTO, TERAPEUTICAS NO
EPISODIOS MODIFICADOR CONTRA AUTORIZADAS EN LA
DESMIELINIZANTES FORMAS RECURRENTES ETIQUETA PARA RMS Y
INICIALES ‘ SPMS
| -
Se utTiza Se U'il|lza l
_ _ e Interferdn beta (eficacia
e Metilprednisolona IV 500 a 1000 modesta) e Azatioprina
mg/dia por 3 a 5 dias e Acetato de glatiramero (E.M) ' e Ciclofosfamida
e Seguido de prednisona 60 a 80 e Fingolimod e Ig IV

mg/dia, p?ra disrr(ljinuzir pPOCOo a e e TRATAMIENTO ) M(,etilpredinosolona
pOCO en €l cUrso de < semanas. e Natalizumab (muy eficaz) SINTOMATICO o Céelulas ma‘;'f_e
Anticuerpo monoclonal hematopoyeticas
humanizado / ‘ \
/ /R Se u'fliza \
ATAXIA/TEMBLOR DOLOR . ESPASTICIDAD
| Carb na 10 a 1000 SINTOMAS SR DEPRESION
Clonazepam 1.5 a 20 arbamazepina 10 a PAROXISTICOS Fisioterapia, ejercicio
mg/dia mg/dl'a _ regu|ar y distension. Fluoxetina
- ) o ; Acetazolamida _
Primidona 50 a 250 mg/dia Difenilhidantoinato 300 a 600 _ Baclofeno Sertralina
; mg/dia Carbamazepina -
Propanolol 40 a 200 mg/dia Difenilhidantoinat Diazepam Amitriptilina
: ifenilhidantoinato
Ondansetron 8 a 16 mg/dia Gabapentina 300 a 3600 mg _ Tizanidina Venlafaxina
Pregabalina 50 a 300 mg/dia Gabapentina SN

Amitriptilina 25 a 150 mg dia
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