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ANATOMIA Y FiSiOLOGIA DEL

SISTEMA NERVIOSO

EL SISTEMA NERVIOSO CONSTITUYE UN CONJUNTO DE ORGANOS COMPLEJOS, CUYA FUNCION GENERAL ES

CONTROLAR LAS FUNCIONES CORPORALES.

CELULAS DEL SN

Neuronas: células especializadas en la

conduccién y procesamiento de
estimulos.
o Aferentes: conducen la

informacién de los receptores a
los centros nerviosos.

o Eferentes: llevan respuestas De los
centros nerviosos a los dorganos
efectores.

Neuroglias: células de soporte que no
conducen estimulos.

Células de Schwann: forman las
vainas de axones en el SN periférico.
e Oligodendrocito: producen las vainas

de mielina en el SN central.

e Astrocitos: transportan nutrientes de
los vasos sanguineos a las neuronas.

e Microglias: limpian al SN de células
muertas.
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SiSTEMA NERViOSO PERIFERICO

e Sistema nervioso somatico: formado por fibras

aferentes y eferentes que permiten Ia
comunicacion entre organismo y el medio
externo.

Sistema nervioso auténomo: formado por fibras
eferentes y regulan la mayoria de las funciones

vitales del organismo, relacionadas con los
movimientos del corazon, los musculos lisos vy las
glandulas.
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SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Esta encargado de recibir e interpretar los
estimulos que captan nuestros sentidos,
asi como elaborar las respuestas que
necesitamos y mantener nuestro
funcionamiento orgénico.

Encéfalo: engloba todos los 6rganos que se
encuentran en la caja craneal.

e Cerebro: su funcion general es
controlar todas las actividades
sensoriales y motoras.

e Cerebelo: control en ejecucién de

movimiento coordinado y mantienen la
tonicidad muscular y la postura.

e Bulbo raquideo: transmiten impulsos de
la médula espinal al cerebro.

e Conductora: conduce
la informacidon desde
las fibras sensitivas al
encéfalo y luego a los
organos efectores.
Elaboradora: puede
producir respuestas a
ciertos estimulos.
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SiSTEMA LIMBICO

e Talamo: clasificacion y
redireccionamiento de los estimulos
recibidos.

Hipotalamo: estimula la secrecion de
otras hormonas en la hipéfisis.

Cuerpo  calloso: conecta  ambos
hemisferios cerebrales y permite que la
informacion pase de uno al otro.
Amigdalas: generan miedo y ansiedad,
preparando el cuerpo para reaccionar

ante el peligro.  Anatomia del cerebro

Sistema limbico

Circunvolucién

Circunvolucion del

: hipocampo
raquideo
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MIOPATIASINFLAMATORIAS

Son enfermedades autoinmunes adquiridas e inflamatorias del tejido conectivo

que afectan principalmente el musculo estriado y ocasionan debilidad muscula.

POLIMIOSITIS

DEFINICION:

Trastorno mediado por la inmunidad humoral,
se produce una reaccion contra antigenos
presente en el endotelio capilar con activacion
del complemento.

EPIDEMIOLOGIA
Se han establecido picos de incidencia
bimodal:

e Ninos de 5-14 anos predominantes en DM
e Adultos de 45- 64 anos general en PM

La incidencia anual se incremento con la edad:
e 2.5% por un millon en menores de 15 afnos
e 10.5% por un millon en mayores de 65 afios

CLINICA

Debilidad muscular simétrica proximal: los
musculos de las extremidades toracicas vy
pélvicas, asi como los flexores del cuello.
Manifestaciones cutaneas:

e Exantema heliotropo

e Signo de Grottron
Vasculopatias sistémicas
Ulceras periungueales ( codos o zonas de
presion)
Calcinosis de la piel en rodillas, codos vy
zonas acra.
Cardiovasculares:

e Inflamacion cronica de los miocitos, fibrosis

tisular.

Articulaciones

e Poliatralgias

e Poliartritis simeétrica
Gastrointestinal

e Disfonia y disfagia
Pulmonares:

e Hipoventilacion

e Nuemonia por aspiracion y enf. pulmonar

Intersticial.

DERMATOMIOSITIS

DEFINICION:

Trastorno mediado por la inmunidad celular, en
los celular, en los linfocitos T CD8+ responden

a antigenos. .

FACTORES DE RIESGO:

Mujeres

Cancer asociado
Factores hormonales e infecciosos y personas
con factores autoinmunes y geneéticos.
Incidencia entre los 5-9 anos y entre 11-14
anos.

FISIOPATOLOGIA

Se propone etiopatologia autoinmunitaria,
debido a la presencia de auto Ac e infiltrados
celulares en los tejidos musculares,
principalmente por LT vy Macrofagos
productores de citocinas en PM, asi como LB
productores en DM.

DIAGNOSTICO

e Glond estandar: biopsia

e Electromiografia

e Examen de creatinina-fosfocinasa (CPK)

TRATAMIENTO

De primera linea
Inmunosupresor
e Prednisona 1mg/kg (esteroide)
e Metotrexato
Inmunosupresor 2da linea:
e Azatioprina 2-3 mg/kg VO

DM/PM: Esteroide+

B

Diagnostico y Tratamiento de Polimiositis y Dermatomiositis. México: Secretaria de Salud,

2011.



DIGTROFA MUSCULAR
DE DUCHENE

ES UNA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR DE ORIGEN GENETICO CAUSADA POR UNA LA FALTA DE
INFORMACION GENETICA PARA PRODUCIR DISTROFINA, UNA PROTEINA PARA MANTENER LOS
MUSCULOS FUERTES, LO QUE PROVOCA DEBILIDAD MUSCULAR PROGRESIVA.

EPIDEMIOLOGIA FACTORED DE RIESGO

e Una incidencia de 1 por cada 3 mil 500 e Tener antecedentes familiares de alguna distrofia
nacimientos e Ser varon

e Mayor prevalencia en varones e Madre portadora

HSIOPATOLOGIA

e Mutacion cromosomicadel gen de la
distrofina (Xp21)

e Desplazamiento del marco de lectura
distroina acortada o ausente

e Distrofina: Ancla el citoesqueleto del
musculo esquelético y cardiaco a la
matriz extracelular Actinaya, vy, B
distroglicanos (laminina extracelular).
e DMD: Fallo en sefalizacion celular
Necrosis muscular

e Reemplazo sor tejido conjuntivo y
rasa Pseudohipertrofa.

e Patron de herencia - Recesiva ligada al
cromosoma X.

CLINICA

Afeccién motora
e 3 primeros anos de vida.
e Retraso en la marchaDebilidad axial.
e Debilidad en cintura pelvica.
e Aumento del volumen de los gemelos
Afeccién cardiaca
e Trastorno en la conduccion.
e Miocardiopatia hipertrofica o dilatada
e Miocardiopatia subclinica
Afeccion osteoarticular
e Contracturas y retracciones en las articulaciones
e Escoliosis
e Riesgo a fracturas
Afeccion cognitiva
e Cociente intelectual de lospacientes esta 1
desviaciénestandar por debajo de la media.

Atraso en el habla ) ) Dificultad
y problemas de conducta en el lenguaje

Reduccién de la
funcién del corazén

DIAGNOSTICO

e Examen CPK
e Biopsia muscular
e MLPA del gen DMD

TRATAMIENTO

e Corticoide: prednisona

e |Inmunosupresor: deflazacort

e Fisioterapia y actividad
fisica

Debilidad muscular.
Caidas frecuentes

Necesidad de ayuda para
levantarse del suelo. Apoyo sobre
sus piernas para levantarse
(maniobra de Gower)

Debilidad en el diafragama.
Es necesario el uso de ventialdor

Retraso psicomotriz
Marcha de pato
y postura lordética lumbar

Pérdida de masa muscular.

2 Inflamacién
Pantorrillas con desarrollo

exagerado (pseudohipertrofia)

Huesos débiles
y fragiles

Dificultad para saltar, correr o
subir escaleras

----------q




DISTROFIA MUSCULAR DE

BECKER

SE DIFERENCIAN PRINCIPALMENTE POR LA APARICION TARDIA Y SU EVOLUCION, EES UN
TRASTORNO HEREDITARIO QUE SE CARACTERIZA POR ATROFIA Y DEBILIDAD MUSCULAR

DE MIEMBROS INFERIORES Y PELVIS.

EPIDEMIOLOGIA

Afecta a varones en un promedio de 3-6 de cada
100,000 nifAos.

Prevalencia mundial de O,1 a 1,8 por cada 10,000
varones

FiSIOPATOLOGIA

Es causada por un problema en el cromosoma X
p21.2

Es provocada por un gen recesivo, aunque la mujer
sea portadora del gen anémalo, ella no padecera la
enfermedad porque el cromosoma X normal
compensara |la anomalia genética del otro
cromosoma X andmalo. En cambio, cualquier varén
que reciba el cromosoma X andmalo sufrira la
enfermedad.

Debilidad muscular, de
la parte baja del cuerpo
(pierna y zona de
pelvis).

Dificultad para
levantarse del piso y
trepa escaleras.
Dificultad para correr,
brincar y saltar

Caidas frecuentes
Caminar de puntillas
Pérdida de masa
muscular

FACTORES DE RIESGO

e Tener antecedentes familiares
de distrofia muscular

e Ser hijo de una mujer portadora
de la enfermedad

e Ser varon

DIAGNOSTICO

e Examen CPK
e Biopsia muscular
e Analisis de ADN

TRATAMIENTO

El tratamiento actual tiene como

objetivo aliviar los sintomas y

mejorar la calidad de vida.

e Terapia fisica

e Terapia ocupacional

e Cirugia: para escoliosis

B progresiva

«~ _ * Farmacologico:
corticosteroide (prednisona)

i |




QISTROFIR DE LA CINTURA

CoCAPULAR Y PELUICA

Definicion

Es un grupo heterogéneo de
distrofias musculares
caracterizado por debilidad

proximal que afecta a la
cintura escapular y pélvica.

Fisiopatologia

En la forma autosomica recesiva, 10s genes defectuosos se
heredan de cada padre, por lo que no hay preferencia por el
sSexo.

- Mutacion genética

. Debilidad muscular

. LGMD (Autosomica dominante)

. LGMD (Autosomica recesiva)

Epidemiologia

-« En contraste, la FSHD puede
afectar a hombres y mujeres por
igual.

. La FSHD tiene una prevalencia
aproximada de 1 en 20,000
personas.

. Afectan de 2 a 10 de cada 100 000
personas.

Factores de
riesgo

Personas con antecedentes
familiares de distrofia muscular
tienen un riesgo mas alto

Clinica

. Debilidad muscular progresiva y simetrica en la cintura
pélvica o escapular

. Afectacion facial

. Reflejos tendinosos disminuidos o ausentes

. Omoplatos que sobresalen como alas al levantar los
brazos

La caracteristica en comun de los LGMD es la debilidad y atrofia de los musculos de la cintura escapular. Cada
uno de los subtipos diferentes de LGMD se caracterizan ademas por sintomas adicionales con diferentes edades
de inicio y gravedad.

Diagnostico

. Biopsia muscular
- Prueba geneética

Tratamiento
Rehabilitacion fisica para el
mantenimiento de la

funcionalidad y prevencion de
contracturas.

&
Sistema nervioso Esqueletal y muscular
» Retraso en el desarrollo * Problemas con masticar
y tragar
Cognicién + Contracturas
» Discapacidad intelectual = Disartria
* Anormalidades de la
Gastrointestinal marcha
. Disfagia . Hlpertr_oﬂa
= Lordosis
. » Calambres musculares
Corazon @ « Perdida muscular
» Arritmias = Debilidad muscular
» Cardiomiopatia . Mialgia_
- Anomalias de conduccién G@ * Escoliosis
Sistémico Sistema respiratorio

+ Fatiga

« Dificultades respiratorias




MIASTENIA GRAVIS

LA MIASTENIA GRAVIS ES UNA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR AUTOINMUNE Y CRONICA,
MEDIADA POR AUTOANTICUERPOS CONTRA EL RECEPTOR NICOTINICO DE ACETILCOLINA,
QUE SE CARACTERIZA POR DEBILIDAD FLUCTUANTE DE LOS MUSCULOS ESQUELETICOS
(VOLUNTARIOS DEL CUERPO) Y FATIGA.

FACTOREo DE RIESGO

* Probabilidad mas alta en hombres de 60 a 70
anos.

e Mujeres tienen mas probabilidad de
desarrollarlo entre los 20 a 30 anos.

EPIDEMIOLOGIA

e Laincidencia es de 0.5 casos por
100.000 habitantes .

e | a prevalencia es de 5- 12 casos
por 100.000 habitantes.

e | a tasa de incidencia varia con
relacidon a la edad, sexo y grupo
étnico

e | a Miastenia Gravis de inicio
temprano es mas frecuente en
mujeres y se presenta antes de los
50 anos.

e La MG de inicio tardio es mas
frecuente en hombres y se
presenta después de los 50 afos.

colinérgica
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Generalizada

e Debilidad de los musculos DIAGNOSTICO

oculares

e Sintomas bulbares: disartia,
disfagia y fatiga a la
masticacion.

e Debilidad proximal de
extremidades.

e Clinico

e Anticuerpos anti-receptor de acetilcolina
e Anticuerpos anti-Musk

e Prueba de estimulacion nerviosa repetitiva
e Electromiografia de fibra simple o Unica

TRATAMIENTO

e Primera linea: prednisona, prednisona + azatioprina.

e Segunda linea: micofenolato mofetil, ciclosporina,
metrotexato.

e Tercera linea: ciclofosfamida, rituximab



