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Historia Natural De La Enfermedad (Polimiositis)

Periodo Prepatogénico Periodo Patogénico
Agente:

Factores Géneticos; prevalencia de antigenos HLA-DR3,

HLA-DR8 y HLA-DRWS52. Los factores ambientales como, Muerte

virus Coxsackie ,virus de la gripe, VIH, HTLV1 y virus de m

hepatitis C. Mecagismos autoinmunes. g Estado Cronico
)
9 Complicaciones
=]
=
@ Signos y Sintomas
Cambios tisulares - o _ *Curso Crénico,
Debilidad simétrica y proximal . . . policiclico o continuo
) . Se origina a partir de un Debilidad Muscular proximal . Mayor riesgo de neoplasias *Discapacidad funcional| de la enfermedad .
Periodo de Latencia | cambip muscular a traves de|  (cintura escapular, pelvica, Mayor mclrblhda’d y mortalidad *Grave inicio de la *Causas mas
un infilltrado inflamatorio con cuello y espalda) - Recaidas ] enfermedad comunes de muerte
un predominio de linfocitos T-|  *Disfagia *Perdida de peso *Debilidad muscular Generalizada | syjceraciones en nifios (neoplasias,

_ _ Huesped: CD8y de macrofagos que se *Compromiso cardiaco, Severa ~ *Neumonias *Pericarditis en adultos infecciones,
Medio Ambiente: ~ Es + frecuente en muieres | M encuentran en el pulmonar y articular, musculos *Riesgo de sufrir enfermedades *Lesiones cutaneas | enfermedad pulmonar
infrecuente con una incidencia ; lcid ) Y o lquier edad endomisio,perimisio y fasciales u oculares. miocérdicas *Artralgias (dermatomiositis) y cardiovascular)

anual de 0.8-8% casos por (2:1) en relacion con o | Dculre acualquier edad | perivascular generando una | syanifestaciones:  cardiacas- | *Incidencia de troomboembolismo | «placas eritematosas | *Tasa de mortalidad 3
millén de habitantes i hombres. Se presentaen |92 | mayormente dentro de los | |asig ico. F : T K agi eUficienc
por afio y ; i - -et esion en mosaico. Fuerte taquicardio o bradicardi Lesiones renales o insuficiencia (papulas de gottron) veces mavor
una prevalencia de 5-8 casos 2 etapas; infancia (10-15 || 20 afios, el incio puede expresién muscular aquiicardio o oraclicarcia renal aguda * papulas de g y
~ > —
por cada 100 mil habitantes a afios) y edad adulta (45- g [ser agudo(dias), subagudo| estrafusal del complejo smt&miigre"?tzfres:?;;?ad Retinitis con exudados de distribucion
nivel mundial. 65 afios). 2| (semanas) o Crénico |mayor de histocompatibilidad . p e peripapilar
5 (meses, afios) 1 Ocurre una sintomas de artritis sin
8 necrosis segmentaria de erosiones
fibras musculares, *Fenomeno de Raynaud (en un
inflamacion intersticial y 10-15%)
vasculopatia.

Prevencion Primaria Prevencidn Secundaria Prevencion Terciaria

Promocion de la Salud Proteccion Especifica Dx Precoz y Tratamiento Oportuno Limitacién del dafio Rehabilitacién

Terapia Fisica, es para preservar y mejorar la
funcién muscular, prevenir atrofia asociada a la
inactividad y evitar las contrasturas articulares
secundarias a la limitacién de la movilidad y a
la fibrosis de los musculos inflamados. Los
ejercicios en el agua son muy beneficiosos. El
ejercicio fisico durante este periodo no debe
superar el 60 % del consumo méaximo de
oxigeno. *Guiar al paciente para las
condiciones climéticas de frio extremo
*Kinesioterapia

Evaluacion de la fuerza muscular,
niveles séricos de CK elevados.
Valoracién de USG en musculo
estriado.Hallazgos anormales en
EMG.En enfermos con enfermedad
pulmonar intersticial: TC de alta
resolucién, pruebas de funcion
pulmonar y test de la marcha de
6 min. Vigilancia oncologica
constante debido al riesgo que se
expone.

Dx precoz: Se realiza mediante la obtencién de una historia clinica detallada, analisis de
Laboratorio (CPK, aldolasa, GOT, GPT, LDH, Ac anti JO-1, Ac anti SRP, Ac anti MI2).
Estudios de gabinete (EMG, ondas miopaticas con aumento de la actividad espontanea y
pontenciadores de fibrilacién). Examen Histolégico (Biopsia de musculo, bipsia de pulmén):
infiltrado mononuclear endomisial, miofibrillas necréticas. Pruebas de imagen (en la RMN de
musculos aumenta la sefial en secuencias pontencias T1y T2). Y los criterios Diagnosticos
(sin lesiones cutaneas); definitivo 4 criterio, probable 3 criterios, posible 2 criterios.

Tx Oportuno: Corticoides: prednisona (Tratamiento de eleccién en formas graves, sistemico
y topico). FAME (la hidroxicloroquina es capaz de mejorar el rash cutaneo).
Inmunosupresores (Azatioprina, micofenolato y metrotexate). Inmunoglobulina intravenosa
(en casos de cero respuesta a tx anterior). Inmunoterapia de por vida.

*Campafias de informacion de
la enfermedad *Promocién a
la actividad fisica
*Realizar ejercicios de fuerza'y
resistencia
*Evitar el sedentarismo




Historia Natural De La Enfermdedad (Distrofias)

Periodo Prepatogénico

Periodo Patogénico

Agente:

Son causadas por mutaciones géneticas, cambios en la
secuencia del ADN. Suelen ser hereditarios, pueden
ser autosomicas dominantes o autosomicas recesivas;
ligadas al cromosoma x.

TRIADA
ECOLOGICA

Medio Ambiente:

Se produce en todo el
mundo y afecta a todas las
razas, algunas prevalencen

mas en otros paises mas
que otras

Huesped:
+ frecuente en hombres
(afecta a ambos sexos)
todas las razas, suelen
iniciar en la infancia o
tan tarde como a los 50
anos.

Signos y Sintomas

Muerte

Estado Crénico

Complicaciones

m
QD
o
V)
@)
=
=
)]
Cambios Tisulares
Periodo de Latencia | Cambios estructurales
o funcionales del
musculo. Dafio a la
membrana protectora
de la fibra muscular.
M| Ciertas Distrofias en Inician con la ausencia,
Q e reduccion o disfuncion
o] especifico suelen de proteinas
o comenzar en la esenciales como la
(Cn infancia (distrofia de distrofina para la
g duchenne o de becker)| estabilidad estructural
= y algunas otras y funcional de las fibras
3.| desarrollarse en la musculares
8 edad adulta esqueléticas, conduce
a la destrucciény
debilidad muscular de
forma progresiva

*Debilidad simétrica
proximal de las
extremidades *Pérdida
sensitiva*Debilidad
muscular (intermitente o
persistente) *Rigidez
*Atrofia muscular
*Limitaciones articulares
*Incapacidad de relajar los
musculos.*Contractura
muscular
*Parpado caido
*Caidas frecuentes
*Perdida en el tamarfio de
los masculos
*Problemas para caminar
*Marcha trendelemburg
*Debilidad distal
*Compromiso respiratorio
temprano.

*Caidas frecunetes
*Dificultad para
respirar*Pseudohipertrofia
gemelar
*Miotonia clinica
*Problemas para caminar
*Problemas para usar los
brazos
*Acortamiento de los
musculos o los tendones
entorno a las
articulaciones
*Curvatura de la columna
vertebral
*Problemas de deglucion
*Deformaciones
*Neumonia
*Discapacidad Intelectual

En algunos tipos es
inevitable la muerte,
pues al existir una
alteracion en el
complejo de
distrofina, existe
disfuncién en los
musculos
respiratorios y
cardiacos lo que
provoca falla
respiratoria y en
conclusién la muerte

*Miocardiopatias
*Insuficiencia cardiaca
congestiva *Inflamaciéon
de los pies debido a la
debilidad del misculo
cardiaco.
*Arritmias cardiacas
*Deterioro mental
*Insuficiencia respiratoria
(compromiso de los
musculos respiratorios)

Prevencién Primaria

Prevencién Secundaria

Prevencién Terciaria

Promocién de la Salud

Protecciéon Especifica

Dx Precoz y Tratamiento Oportuno

Limitaciéon del dafio

Rehabilitacion

*Asesoria Genetica
*Ejercicio
*Evitar sedentarismo
*Modulos de informacién
sobre la enfermedad

Dx Precoz: Realizar una anamnesis minuciosa y un examen neurolégico
detallado. Se debe realizar tambien pruebas de enzimas (Los misculos

dafiados liberan enzimas, como la creatina quinasa CK, en la sangre, niveles
altos sugieren enfermedad muscular).Pruebas enddcrinas,
Autoanticuerpos.Prueba de ejercicio del antebrazo. Pruebas geneticas ,
biopsia de tejido muscular, pruebas de control del corazén y electromiografia.
Tx Oportuno: Aunque no hay cura para ningun tipo de distrofia muscular, el
tratamiento de algunas formas de la enfermedad puede ayudar a prolongar el
tiempo de vida. Corticoesteroides como prednisona, deflazacor, eteplirsen,
golodirsen,medicamentos para el corazén (betabloqueadores entre otros).

*Ejercicio. Los ejercicios
aerdbicos de bajo impacto,
como caminar y nadar.
*Cuando se emplean
dispositivos de ayuda para
el movimiento como los
bastones, los andadores y
las sillas de ruedas
pueden ayudar a mantener
el movimiento y la
independencia.

*Terapia en cuanto a:
*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 posiciéon. Los
ejercicios de amplitud de movimiento pueden
lograr que las articulaciones sean lo mas
flexibles posible.

*Asistencia respiratoria. A medida que los
musculos respiratorios se debilitan, se puede
usar un dispositivo de apnea del suefio para

mejorar el suministro de oxigeno




Historia Natural De La Enfermedad (Distrofia de Duchenne)

Periodo Prepatogénico

Periodo Patogénico

Agente:
Ligada al cromosoma X, mutacion en el gen de la distrofina.

Medio Ambiente:
Afecta a nivel mundial 1 de
cada 3.500-6.000 nifios
varones

Huesped:
+ Frecuente en la infancia
afecta a 1/3000 recién
nacidos varones

eolul|) edely

Periodo de latencia

Muerte

Estado Cronico

Complicaciones

Signos y sintomas

Cambios tisulares *Afecta a los musculos

Debilidad muscular
de inicio en la
infancia de los 5 a
los 15 afios, donde
sigue un curso
progresivo y
estereotipado.

eolulogns edeig

proximales *Dificultad para
subir escaleras y nunca
corren bien *Hipertrofia
muscular en las pantorrillas.
*Retraso de marcha
*Caidas frecuentes
*Marchas de puntillas,
dificultad para salto
*Debilidad axial
*Escapula alada
*Contracturas y retracciones
en las articulaciones
*Escoliosis
*Problemas cognitivos, habla
y aprendizaje
*Mialgias
,Fatiga
*Mioglobinuria

Dafio del sarcolema ante
el estrés mecanico,
pérdida de la homeostasis
del calcio
intracitoplasmatico y,
finalmente, degeneracion
de la fibra muscular. La
fibra se necrosay los
intentos de regeneracion
muscular son insuficientes
hasta que gran parte del
tejido muscular normal es
sustituido por tejido
fibroadiposo.

Las complicaciones
pueden incluir:

*Miocardiopatia
*Insuficiencia cardiaca
congestiva
*Deformidades
*Arritmias cardiacas
*Deterioro mental
*Dificultad para
levantarse de una
posicion de acostado o
para subir
escaleras.*Caidas
frecuentes.
*Discapacidad
progresiva y permanente
*Neumonia u otras
infecciones respiratorias
*Insuficiencia respiratoria

Con los estandares
de cuidados en la
actualidad la muerte
puede darse hasta la
3era decada de vida
.Aunque debido a la
mutacion de la
distrofina se ven

La enfermedad se
presenta como;
*Afectaccion
cardiaca

- implicados la
*Afectacion . . .
. . disfuncionalidad de
respiratoria los musculos

*Afectaccion

- respiratorios
osteoarticular P y

cardiacos llegando al
extremo de causar
infartos.

Prevencién Primaria

Prevenciéon Secundaria

Prevencién Terciaria

Promocién de la Salud Proteccion Especifica

Dx Precoz y Tratamiento Oportuno

Limitacion del dafo

Rehabilitacion

*Campafias de informacion
sobre la enfermedad *Dar a
conocer la enfermedad
mediante material
didactico(infografias, carteles,
etc)

genético.

Dx Precoz: Se debe sospechar cuando los nifios jévenes presentan debilidad
muscular progresiva con el signo de Gower.Se debe solicitar una determinacion de
creatincinasa (CK) y creatina fosfocinasa (CPK). Prueba de western en las
muestras de biopsia muscular que demuestra ausencia de distrofina.EMG. Examen

Sin embargo para el control de los sintomas se emplea un tratamiento
farmacoldgico: corticoides, los corticoides son el Gnico tratamiento farmacolégico
gue enlentece la progresion de la debilidad en la DMD. Manejo respiratorio. Manejo
Cardioldgico. Nutricidn e intervencién cognitiva.

Tx Oportuno: no existe cura.

Fisioterapia y actividad
fisica
Requerimiento de
bastones o sillas de
ruedas para su
movimiento.

Fisioterapia: ejercicios de estiramiento
muscular para manteer el rango de
movimiento y la simetria. La hidroterapia a
través de la natacion el cual es un
deporte excelente para estos pacientes y
se debe mantener la activad fisica sin
sobreesfuerzos. Evitar el ejercicio contra
resistencia porque puede favorecer el
dafio muscular




Historia Natural De La Enfermedad (Miastenia Grave)

Periodo Prepatogénico

Periodo Patogénico

Agente:

El

sistema inmunitario genera un dafio a los receptores de los
musculos donde se altera la conexion quimica con las
terminaciones nerviosas.

Medio Ambiente: En
EE.UU. se encontré una
prevalencia de 142 por millén.
La incidencia anual de MG
varia entre 4 y 11 por millén

en Europa.

Huesped:

Afecta
predominantemente a las
mujeres, sobre todo
cuando se inicia por
debajo de los 40 afios
(20-40)y varones entre la
sexta y septima decada

eOIUID edR1T

Periodo de latencia

Cambios tisulares

Muerte

Estado Cronico

Complicaciones

Signos y sintomas

Puede manifestarse
a cualquier edad,
aunque suele tener
dos picos: mujeres
de 20-39 afios y
hombres de 50-69
afos

eoluloqns edelg

El defecto fundamental es
una disminucién en el
numero de receptores de
acetilcolina activos en la
porcién postsinaptica del
sarcolema para la union
neuromuscular. Defecto en
la transmision de los
impulsos nerviosos a los
musculos.Los anticuerpos
contra receptores para
acetilcolina reducen el
namero de receptores a
través de mecanismos:
debilidad de los misculos
esqueléticos al alterar la
unién neuromuscular.

Debilidad y fatiga de los
musculos estriados.

*MG ocular: la debilidad se
limita a los parpados y los
musculos extraoculares.
*Diploplia y ptosis *Debilidad
para masticar *Timbre nasal
al hablar *Disartria *Dificultad
para deglutir *Reflujo nasal
*broncoaspiracion de liquidos
o alimentos *85% debilidad
generalizada

*MG generalizada

*Crisis miasténica:
afeccion mortal que
ocurre cuando los
musculos gue controlan la
respiracion se debilitan al
realizar sus funciones.
*Tumores en el timo
*Tiroides hipoactiva o
hiperactiva.
*Afecciones
autoinmunitarias.

i .

. I?|plop|a La miastenia gravis

Ptosis palpebral puede llegar a ser
unilateral

fatal si una crisis

respiratoria no es
atendida

inmediatamente

*Visién borrosa
*Nistagmo vertical
*Oftalmoplejia
externa progresiva
*Insuficiencia
respiratoria

Prevencion Primaria

Prevencién Secundaria

Prevencion Terciaria

Promocioén de la Salud

Proteccién Especifica

Dx Precoz y Tratamiento Oportuno

Limitacién del dafio

Rehabilitacion

*Vacunacion Antigripal anual y
antineumocadcica
*Evitar vacunas atenuadas
*Educacion Sanitaria *Brindar
madulos de informacién
especifica

*Especial cuidado en el uso de
medicamentos

Dx Precoz: se basa en la debilidad y fatiga por lo que se recurre a pruebas como
de la bolsa de hielo, anticuerpos relacionados a la MG y pruebas de funcionamiento

pulmonar.

Tx Oportuno: 1. Tratamientos con anticolinesterasicos, inmunodepresores,
timectomia, plasmaféresis o inmunoglobulina intravenosa.

*Realizar ejercicio fisico
*Evitar el estrés, asi como
tambien los factores
desencaentes del mismo.
*Evitar el calor.

*Tener cuidado con las infecciones y
tratarlas rapido.
*Procurar evitar la aparicion de fiebre.
*Evitar ciertas medicaciones que relajan el
musculo asi como tambien mantener debido
cuiadado de los medicamentos ingeridos.




Historia Natural De La Enfermedad (Esclerosis Multiple)

Periodo Prepatogénico

Periodo Patogénico

Agente:
Asociada a una predisposicion genetica, factores
ambientales y virales, generan alteraciones de respuesta
inmune o autoinmune a la mielina

TRIADA
ECOLOGICA

Medio Ambiente:

Mas comun en latitudes altas
Afecta en varias partes del
mundo, la prevalencia es de 2
a 13 casos por cada 100 mil
habitantes

Huesped:

+ Frecuente en mujeres,
personas predispuestas
geneticamente, edad
cualquier edad aunque
(20-40 afios)

eoIUID edR1T

Periodo de latencia

Cambios tisulares

Muerte

Estado Cronico

Complicaciones

Signos y sintomas

eoluI|oqns edelg

Se manifiesta a
cualquier edad con
predominio en
mujeres de 20-40
afios.

El sistema inmunitario
ataca el encéfaloy la
médula espinal .Un agente
ambiental que genera una
disfuncién inmunitaria
dirigido a la sustancia
blanca con la finalidad de
desmielinizacion
provocando defectos en
los impulsos nerviosos.

Generalmente los sintomas
se manifiestan de forma
repentina o
insidiosa.*Sintomas
sensitivos: parestesias
*Neuritis 6ptica
*Mielitis
*Sindromes del tronco
cerebral
*Hiperreflexia
*Epasticidad
*Respuesta plantar en
extension
*Debilidad
*Ataxia
*Perdida de sensibilidad
*Disfagia
*Vertigo
*Sindrome clinico aislado

*Rigidez muscular
*Problemas en la
miccién *Disfuncion
cognitiva *Disfuncion de
movimientos
*Cuadriplejia
*Alteracion de la
sensibilidad; hipoestesia
tactil, termica y dolorosa
o disminucién de la
sensibilidad profunda,
posicional y vibratoria

*Discapacidad
neurologica
progresiva
*Sintomas motores;
perdida de la fuerza
intensa impide
deambulacién
*Disfuncion
cerebelosa.
*Disfuncién del
tronco cerebral;
disartria, diplopia.

Las personas
pueden llevar una
vida estable , esto
con los cuidados

necesarios a su
salud.

Prevencién Primaria

Prevencién Secundaria

Prevenciéon Terciaria

Promocioén de la Salud

Proteccién Especifica

Dx Precoz y Tratamiento Oportuno

Limitacion del dafio

Rehabilitacién

*Camparias de la esclerosis
multiple (orientar a la
poblacion)

*Evitar consumo de alcohol
*Evitar consumo de tabaco
*Evitar la exposicion climas
elevados.
*Hacer actividad fisica
*Evitar acciones estresantes

Dx Precoz: Se obtiene por exclusion ya que no existen pruebas diagndsticas
definitivas. Sin embargo existen estudios estudios de imagen y laboratoriales que
ayudan al diagndstico por ejemploo la resonancia magnética, puncién lumbar, TAC
de coherencia 6ptica y los potenciales evocados visuales. Los criterios de
Schumacher.
diferentes para cada persona. Esteroides a corto plazo para tratar las recaidas .
Ataques agudos. metilprednisolona .tratamiento modificador contra MS progresiva:
interferén beta. Y sintomatico dependiendo la manifestacion a tratar.

Tx Oportuno: Son

La terapia ocupacional y
la terapia del habla
pueden ayudar a
manejar algunos de los
problemas fisicos
causados por la EM.

Tratamiento rehabilitador. Debe incluir la
fisioterapia, terapia ocupacional y la
psicoterapia. * El especialista en
rehabilitacion ayuda a mejorar la
capacidad funcional y la calidad de vida y
reducir la rigidez muscular y los espasmos
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