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RESUMEN

Se analizd la epidemiologia, fisiopatologias y formas clinicas de presentacion, asi como mé-
todos diagndsticos y terapéuticos en la actualidad de la distrofia muscular progresiva.
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ABSTRACT

Epidemiology, pathophysiology and clinical presentation of the progressive muscular dys-
trophy were analized, also the therapy and the diagnostic at present time were reviewed.

Key words: muscular dystrophy, piruvate kinase, phystotherapy.

DFEFINICION

El término distrofia muscular fue introducido
en 1891 por Erb. En un contexto histdlogico ac-
tualmente aplicado por convencionalismo a dife-
rentes desordenes, tienen en comdn su natu-
raleza hereditaria, su afeccién primaria al masculo
esquelético, y su tendencia a ser progresivos.

Hoy en dia, el modo de trasmision, asi co-
mao el rango de progresividad han servido de
base para la clasificacién nosolégica.

CLASIFICACION
La mds adecuada, desde el punto de vista
clinico y genético es la elaborada por Walton
en 1954."
Distrofias musculares puras
A. Recesiva ligada al cromosama X

1. Distrofia muscular de Duchenne intensa

2. Distrofia muscular de Becker
3. Distrofia de Emery-Dreifuss
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B. Autosémica recesiva

1. Escapulohumeral
2. Miopatia de comienzo temprano
3. Distrofias musculares congénitas

C. Autosémicas dominantes

. Fascioescapulohumeral

. Escapuloperonea

. Proximal de comienzo tardio
. Distal del adulto

. Distal infantil

. Ocular

. Oculofaringea

NSO R Wl —

D. Distrofias miotdénicas

1. Miotonia congénita
2. Distrofia mioténica
3. Paramiotonia congénita

CAUSAS

Hasta la fecha se desconocen las causas que
condicionan la distrofia muscular progresiva.
El signo histolégico mds importante en la dis-
trofia es la pérdida de las fibras musculares, que
al parecer es consecuencia de atrofia y fragmen-
tacion final de dichas fibras, necrosis de fibras
aisladas o grupos de ellas, con signos de fago-
citosis, hiperplasia del tejido adiposo en la for-
ma de células grasas.

DIAGNOSTICO

Enzima del suero. Se ha seftalado un extraor-
dinario incremento en la actividad de la crea-
tincinasa en el suero de pacientes con distrofia
muscular.® Existen otras enzimas que pueden
aumentar su nivel en sangre de la distrofia muscu-
lar como son: lactodeshidrogenasa, transaminasa
glutdmico oxalacética (TGO) y transaminasa glu-
tdmico piravica (TGP), la piruvatocinasa a tra-
vés de la determinacion de su isoenzima (M),
derivada del musculo, asi como su importancia en
la deteccién prenatal de la enfermedad.® In-
cluso algunos autores sugieren que es 3 veces
mas especifica la fosfocinasa que la creatinfos-
focinasa para la deteccién de portadores de la
enfermedad.*® La mayor cantidad de las enzimas

séricas mencionadas salen en gran medida del
propio tejido.muscular, de las fibras conforme
estas son afectadas y dafiadas por la enferme-
dad. Formas especificas de distrofia muscular
varian de acuerdo con: tipo de herencia, grupos
musculares afectados, edad de inicio, velocidad
de progresion de la debilidad muscular.

Distrofia muscular de tipo
Duchenne intensa

Descrita primero por Meryon (1852) y mas tarde
por Buchenne (1868), la distrofia trasmitida con
rasgo recesivo ligado al cromosoma X, esta li-
mitada al sexo masculing y a mujeres con sin-
drome de Turner, con una prevalencia de apro-
ximadamente 3 por 100 000 neonatos vivos
del sexo masculino.

Cuadro clinico: Con presencia de retraso en
el desarrollo psicomotor, se caracteriza por re-
tardo en el sostén cefdlico, para gatear, para po-
nerse de pie y en la deambulacion misma. Con
alteraciones de la marcha con base de susten-
tacion amplia, con dificultad para ponerse de
pie, con problemas para ascender escaleras,
para ponerse en una sola pierna, para brincar, y
torpeza en la carrera. El trastorno tiene un ini-
cio aproximado entre los 3 v los 6 afos de
edad. La afectacion muscular es simétrica, ini-
cialmente en la cintura pélvica seguida de 3 a
5 anes de afectacion en los musculos de la cin-
tura escapular. El cuadro caracteristico es la
pseudohipertrofia causada por la acumulacién
de grasa.

Exploracion fisica: El nifio presenta hiperlor-
dosis, los hombros estdn en un plano por de-
tras de la pelvis, hay pseudchipertrofia de los
msculos de la pantorrilla, la marcha es de dna-
de. Si los musculos tibiales anteriores y pero-
neos son débiles vy hay contractura del triceps
sural, el nifio tendrd una marcha dedos-talén o
dedos-dedos. La dificultad para ascender esca-
leras o para levantarse del suelo se debe a la
debilidad bilateral del gliteo mayor y los cua-
driceps; el nifio afectado se trepa en sus piernas
para levantarse. Es decir, en primer fugar coloca
sus manos sobre sus rodillas (para mantenerlas
extendidas) y después impulsa su tronco hacia
arriba, por medio de las manos apoyadas en los
muslos, situacién conocida como signo de Go-
wers. La debilidad muscular tiene una distribu-
cidn proximal y el musculo que primeramente se
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afecta es el gliteo mayor, aductores y abduc-
tores de la cadera. La debilidad de los muascu-
los de la cintura escapular se demuestran por
el signo de Meryon, el cual consiste en elevar
al paciente sosteniéndolo por debajo del hue-
co axilar, y deslizdndolo por las manos del ex-
plorador, al final sufrirdn afectacion los misculos
intercostales. Los musculos isquiotibiales en las
extremidades pélvicas y los de la mano, cara,
maxilares, faringe, laringe y cjos al parecer
quedan relativamente indemnes al final de la
evolucién. El movimiento diafragmatico suele
ser normal. En las etapas terminales de |a enfer-
medad hay atrofia de todos los mdsculos de las
extremidades, cintura pélvica y escapular, asf
como del tronco y se produce una imagen de
inanicién y consuncién intensa. Los reflejos ten-
dinosos profundos son normales o hipoactivos
en los comienzos de la enfermedad, pero més tar-
de desaparecen, conforme los muisculos se de-
hilitan excesivamente y ya no reaccionan ante
los estimuios. Por lo comiin se conservan los re-
flejos superficiales; al perder el tone muscular
surge insuficiencia venosa. La escoliosis y la ci-
foescoliosis son comunes en las etapas tardfas
de la distrofia, especialmente en el nifio disca-
pacitado en una silla de ruedas. Los cambios en
el esqueleto surgen como consecuencia del desu-
so vy la perpetuacién de posicicnes anémalas del
tronco y extremidades. Los huesos se desmi-
neralizan, al final aparece degeneracion del
miocardio con infiltracién grasa y fibrosa, en
las etapas finales se manifiestan cardiomegalia
y taquicardia persistente. En el electrocardiogra-
ma se detectan prolengacién del intervalo P-R,
bloqueo de rama del haz de His, elevacién o
depresion del segmento S-T, que denotan defec-
tos de conduccién o insuficiencia del miocardio.
El deteriore intelectual es frecuente en la distro-
fia de Duchenne, cuyc promedio es 15 a 20%
por debajo del coeficiente normal para la edad.
En cuanto a la conducta social, son pacientes
retrafdos, pasivos, tanto con falta de ambicién
como de espontaneidad.

Curso cfinico: Condicionado a 3 factores: 1)
edad del nifio al inicio de los sintomas, 2) edad al
perder la capacidad de deambulacion, 3) edad
al morir.

Datos de laboratorio: En las etapas iniciales
de la distrofia se encuentra un extraordinario
incremento de la enzima creatinfosfocinasa séri-
ca (CFC) llegando hasta 50 veces el vaior nor-
mal, el nivel sérico no refleja la gravedad de la

distrofia, al evolucionar la enfermedad se obser-
va disminucién paulatina de (CFC) en suero y se
debe a la pérdida de tejido muscular,

Signos electromiogrdficos: Los cambios elec-
tromiograficos son inespecificos y consisten en
un patrén de potenciales de unidad motora de
baja amplitud, y duracién breve. Los mismos
cambios se presentan en otras formas de miopa-
tias, por lo que la utilidad de la electromiogra-
fia reside en diferenciar entre una miopatia y
una neuropatia.

Biopsia del misculo: Los datos histolégicos
dependen de la etapa del procesa distréfico vy
el patrén cambia al evolucionar [a enfermedad,
mientras avanza la atrofia las fibras desapare-
cen poco a poco y son sustituidas por tejido gra-
so con acimulos dispersos y aislados de fibras
musculares residuales débiles con predominio
de las fibras del tipo 1.

Distrofia muscular benigna de Becker

Se hereda por un mecanismo recesivo ligado
al cromosoma X.

Cuadro clinico: Se caracteriza por la apari-
cién tardia de los sintomas, por lo comun des-
pués de los siete aiios de edad; la distribucién
de la debilidad muscular es similar a la distrofia de
Duchenne. En ambos hay pseudohipertrofia
de los musculos de la pantorrilla. En la enferme-
dad de Becker, el cursa es mis benigno (la deam-
bulacién se conserva hasta los comienzos de la
edad adulta) es menos comin [a afectacién del
corazén, v la mitad de los pacientes tiene electro-
cardicgramas normales, aumentan los niveles
de creatinfosfocinasa, pero no tanto como en la
distrofia de Duchenne.® El diagnéstico debe ba-
sarse en la exploracion clinica.

Distrofia recesiva de Emery
Dreifuss ligada al cromosoma X

Descrita en 1966 por Emery y Dreifuss, es una
distrofia rara, que se caracteriza por contrac-
turas tempranas entre los 4 y 5 afios, que afec-
ta a masculos proximales de la extremidad su-
perior, biceps, triceps, v flexores de mufieca.
Rara vez hay pseudchipertrofia y el curso es
benigno; sin embargo, con afectacién impor-
tante del sistema cardiovascular, finalmente se
producen fallecimientos por cardiomiopatia.
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Distrofia de los misculos de la cintura
escapular y pélvica

Tipo de distrofia muscular trasmitida de forma
autosémica recesiva, caracterizada por afeccion
de los musculos proximales de las extremidades,
afecta de forma indistinta ambos sexos, el tras-
torno inicia en el segundo o tercer decenio de la
vida y su progresion es lenta. Se afectan primor-
dialmente el gldteo mayaor, el psoas iliaco y el
cuadriceps; mds tarde también hay afectacién a
la cintura escapular. Los misculos mds afectados
son porcidn media del trapecio, romboides, dor-
sal ancho, y rotadores externos del hombro. En
las extremidades inferiores la afectacion después
del gliteo mayor, psoas iliaco y cuadriceps se
extiende hasta el musculo tibial anterior y muscu-
los peroneos. Las contracturas y los cambios es-
queléticos aparecen en fases tardias, y son seme-
jantes al tipo Duchenne. El nivel intelectual es
normal en esle tipo de distrofia. Y la afectacion
cardiaca es rara.

Distrofia muscular congénita

Aparece desde el nacimiento o muy poco des-
pués, el mecanismo de herencia es autosémico
recesivo, los signos iniciales son hipotonia, y
debilidad de los mdsculos de las extremidades,
tronco v cara. Para el nifio puede ser dificil la
succion v la deglucidn. Hay hiporrefiexia o arre-
flexia, a menudo se identifican alteraciones es-
tructurales como pie equino varo aducto. Las de-
formaciones tienden a agravarse con el crecimiento.
Los estudios electromiograficos evidencian cam-
bios miopdticos, aumenta el nivel de creatinfos-
focinasa. La biopsia de musculo indica cambios
distréficos muy semejantes a los de las dis-
trofias musculares.

Distrofia fascioescapulohumeral de
Landouzy y Dejerine

Descrita por Landouzy y Dejerine (1884), es
una forma de distrofia muscular benigna que afec-
ta primordialmente la cintura escapular y la ca-
ra. Afecta por igual ambos sexos. La herencia es
autosdmica dominante, la prevalencia es de 0.2
a 0.5/100 000, aproximadamente.

Cuadro clinico: El cuadro comienza a cual-
quier edad, desde la nifiez hasta la vida adulta,

pero por lo comun se manifiesta en el segun-
do decenio de la vida. En los comienzos hay
afeccion de los mdsculos de la cara y la cintu-
ra escapular, aunque mas tarde los trastornos
abarcan los mdsculos de la cintura pélvica; el
aspecto caracteristico de la cara se debe precisa-
mente a la debilidad de sus mdsculos. La frente
suele estar lisa y no hay arrugas en los pdrpa-
dos, el paciente no puede cerrarlos en forma
apropiada. Al evolucionar [a enfermedad el ha-
bla se vuelve poco definida. Caracteristicamente
la debilidad muscular en [a cintura escapular
estd condicionada a la parte superior del pec-
toral mayor, cuello y hombro, en la extremidad
inferior predominantemente en el tibial anterior.
En tanto que no ataca los extensores del tronco,
psoas iliaco, gliteo mediano, tensor de la fascia
lata, y el cuadriceps crural. La pseudohipettrofia
es rara y aparece en los musculos de la panto-
rrilla y deltoides. Las deformidades contractura-
les aparecen tardiamente y son leves. El nivel de
inteligencia es normal y rara vez hay afeccién
del corazén. Muchos de los pacientes sobreviven
y pueden caminar hasta la edad adulta. Los diag-
nosticos diferenciales incluyen: distrofia miotdni-
ca, miopatia mitocondrial, sindrome de Moebius,
miastenia gravis y poliomiositis.

Distrofia escapuloperonea

Se trata de una variante de la distrofia escapulohu-
meral, caracterizada por ataque a los misculos
peroneos vy tibfales anteriores. El signo inicial es la
marcha dedos-talén o dedos-dedos.

Distrofia muscular distal

Se caracteriza por el ataque inicial de los muscu-
los distales de las extremidades, sin afectar los
musculos proximales. Se hereda por un rasgo
autosémico dominante v la padecen ambos se-
xo0s. La edad de comienzo es variable, afecta los
musculos pequefios de los pies y las manos.
De manera caracteristica, en las manos hay
incoordinacion motora fina, en la extremidad in-
ferior fa marcha péndula es determinada por
debilidad del masculo tibial anterior, mas tarde
la debilidad muscular se extiende hacia proximal.
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Distrofia ocular

Cuadro raro de distrofia que casi se limita a la
afectacion de musculos extracculares y elevado-
res de los parpados, el trastorno aparece a cual-
quier edad, por lo general ataca a adolescentes,
inicia con diploplia, ptosis o estrabismo, evolu-
ciona con lentitud hasta llegar a oftalmoplejia hila-
teral completa, también afecta los musculos de
la cara. Al final puede llegar a comprometer los
musculos de la cintura escapular, el diagndstico
diferencial debe hacerse con miastenia gravis,
enfermedad de Graves, miopatfa centronuclear.”

Distrofia oculofaringea

Enfermedad rara que se hereda de forma auto-
sémica dominante y que comienza en el tercer
decenio de la vida, ademads de la debilidad de
los muasculos extraoculares afecta los musculos
faringeos, con disartria y disfagia resultante.

Distrofia mioténica

Miopatia familiar caracterizada por afeccién de
los mdsculos de la cara, maxilares extraoculares,
del cuello y distales de extremidades, se acom-
pafa de miotonia, comienza a menudo a finales
de la adolescencia o comienzos de la vida adul-
ta. El trastornc se trasmite por un rasgo autosémi-
co dominante. La miotonfa, signo caracterfstico
de la distrofia, comprende la incapacidad de los
musculos para relajarse inmediatamente y la per-
sistencia de la contraccion después de un mo-
vimiento voluntario o después de estimulacién
mecanica o eléctrica. Se manifiesta clinicamen-
te por la lentitud de la relajacién de la presion
manual. Los miisculos afectados por miotonia
son los de la mano, cara y lengua v a veces las
extremidades. El patrén de debilidad muscular
en-las extremidades es distal. Se afectan primero
los musculos flexores y extensores de la mano,
el tibial anterior y los peroneos, pronto la afec-
tacién alcanza los misculos de la pantorrilla pa-
ra diseminarse en sentido proximal y afectar el
cuadriceps y los miscuios isquiotibiales. Hay dis-
minucién o ausencia de reflejos tendinosos pro-
fundos, las deformidades contracturales son leves
y aparecen tardiamente. La cara es totalmente
inexpresiva y la ptosis es invariable, el paciente
tiene dificultad para cerrar los parpados, contraer

los labios v silbar. La voz es mondtona y nasal
por afeccién de los muasculos laringeos, casi to-
dos los individuos con distrofia miotdnica pre-
sentan cataratas, calvicie frontal en el varén y
atrofia gonadal. Es raro el retardo psiquico.

Diagndstico: Depende de la examinacién cli-
nica cuidadosa, de la electromiografia y de la
examinacién ocular, en algunos casos la enfer-
medad aparece desde el nacimiento. Cuando es
de forma congénita se presenta severa hipotonia
y frecuentemente muerte neonatal. Un método
diagndstico primario importante incluye medir
los niveles séricos de creatinfosfocinasa, que
aumentan en todas las distrofias, aunque ello
no constituye un signo diagndstico. El estudio
histopatolégico del misculo obtenido por biop-
sia abierta es importante para corroborar el diag-
néstico de distrofia muscular.

FACTORES QUE INTERVIENEN EN LA
PERDIDA DE LA LOCOMOCION

Pérdida de la potencia muscular: De los facto-
res que intervienen en la pérdida de la locomo-
cidn, el mds importante es la potencia muscu-
lar. Los musculos antigravitatorios esenciales
para la marcha independiente son el gliteo
mayor, el cuadriceps y el triceps sural y cuan-
do tienen algdn tipo de deficiencia, por lo co-
mun se requiere de un apoyo externc como la
ortesis rodilla-tobillo-pie (KAFO) o cadera-ro-
dilla-tobillo-pie (HKAFQ) para conservar la am-
bulacién independiente.

Contracturas musculares: La deformidad con-
tractural es otro factor importante que afecta la
marcha en la distrofia muscular, las contrac-
turas surgen por desequilibrio dindmico de los
mdsculos agonistas y antagonistas, asi como por
conservar los miembros en posturas deficientes
por largo tiempo. La deformidad contractural
mas comuin es la de equino del pie v el tobillo
causado por acortamiento permanente del tri-
ceps sural. Al persistir la potencia motora del
tibial posterior hasta la etapa ulterior de la en-
fermedad, el pie tiende a asumir la postura en
varo; la deformidad del pie en equinovaro inter-
fiere con la locomocidn vy es dificil el equilibrio
sobre los dedos del pie y el borde externo del
mismo. La contractura en la flexién de las rodi-
llas, que es otra deformidad grave, comtinmente
es minima cuando el nifio todavia camina, pero
cuando qgueda invélido en la silla de ruedas, es
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progresivamente mas intensa. La contractura en
la flexién de la cadera acasiona el desplazamiento
anterior del centro de gravedad del cuerpo, de tal
manera que es muy dificil el equilibrio en la bi-
pediacién, particularmente en presencia de glu-
teos mayores débiles. La aparicion de las contrac-
turas se evita o lleva al minimo por ejercicio de
estiramiento pasivos y el empleo de ortesis lige-
ras. La inactividad es perjudicial pues condiciona
la atrofia por desuso de los mdsculos.

Fracturas: Cuando el nifio distrdfico sufre una
fractura o presenta una enfermedad febril, no
debe permanecer inactivo o en el lecho mas que
el tiempo estrictamente necesario, la fractura de
la tibia debe tratarse con un enyesado con adi-
tamento para la locomociodn. E! reposo duradero
en cama ocasionara pérdida de la masa ésea y
de la potencia muscular,"” lo que finalmente
culminara en invalidez permanente en silla de
ruedas o en la cama.

Obesidad: El incremento ponderal importante
agrava notablemente los problemas de ambu-
lacién por inactividad y es necesario ¢ontrolarla
mediante un régimen nutricional adecuado.

Apoyo con ortesis: Las ortesis deben emplearse
en forma adecuada porque son dificiles de usar,
pesadas e interfieren en los movimientos comu-
nes para conservar el equilibrio. Deben utilizar-
se al final de la ambulacién independiente; es
decir, cuando el nifio llega a la etapa en que
camina cada vez menos y utiliza los muebles y
las paredes para ayudarse en la locomocién. Las
ortesis suprarrotulianas serdn utilizadas antes de
que el nifio quede limitado a la silla de ruedas
y de que surjan contracturas en flexion de ca-
dera y rodillas. Las ortesis infrarrotulianas no
contribuyen a la mejorfa funcional y su Unica
utilidad reside en que evitan deformaciones con-
tracturales de [os pies y el tarso al conservarlos
en posicion funcional. La silla de ruedas se re-
quiere para la movilidad en las etapas ulteriores
de la enfermedad cuando el nifio no puede
seguir con la ambulacién independiente. De-
be ser plegable con frenos, brazos extensibles
v una banda o cinturén de seguridad (para evi-
tar caidas), la hiperextensién del cuello puede
evitarse por medio de un respaldo extendido vy
apoyo para el cuello. Con la debilidad progre-
siva de los hombros y los brazos cabe agregar
a la silla un dispositivo a manera de mesilla o
tablén dei térax o por arriba de la cabeza para
facilitar [a toma de los objetos cuando el nifo
intente llevarlos a la boca con las manos, porque

la funcién manual persiste hasta etapas muy tar-
dias. Es importante que la silla cuente con apoyo
adecuado de la columna para evitar la aparicion
de escoliosis y lordosis.®'* Otra medida im-
portante es el apoyo del tronco, porque a finales
de la enfermedad surgen escoliosis paralitica por
colapso, por lo comiin es adecuada una chaque-
ta de plastico moldeada para el cuerpo, para
apovyar y equilibrar el tronco.

Tratamiento: No existe un tratamiento especi-
fico para la distrofia muscular y se han probado
innumerables agentes sin beneficio alguno. Exis-
ten algunos reportes en los que se refiere la uti-
lizacién de pulsoterapia con prednisona a dosis
de 0.75 a 1.5 mg/kg/dia, que preserva la funcion
muscular probablemente a través de la estabili-
zacion del sarcolema, que es defectuosa al ca-
recer de distrofina.® Es indispensable conservar
durante la mayor cantidad de tiempo posible,
ambulacién independiente. Al final, la debilidad
progresiva termina con el confinamiento en una
silla de ruedas o en cama y para ello no hay re-
medio especifico. El manejo desde el punto de
vista de rehabilitacién debe irse encaminado a:
a) diagndstico temprano y establecimiento de un
programa de rehabilitacién; b) mantener las
actividades de la vida diaria, asf como prolon-
gar la ambulacidn durante la mayor cantidad
de tiempo posible; ¢) anticipacién de las com-
plicaciones y el desarrollo de un programa de
prevencién; d) capacitacién y asesoramiento a
los familiares del paciente; e) asistencia al pa-
ciente con la finalidad de mejorar su calidad de
vida.”" Es importante sefialar que el papel de la
fisioterapia en pacientes con distrofia muscular
juega un papel importantisimo al evitar contrac-
turas musculares, mejorar la calidad ésea, asf co-
mo prolongar la ambulacién, evitando asi defor-
macién de la columna y previniendo fracturas.'?
Vignos ha hecho una clasificacién funcional, en
una escala del 1 al 10, donde la cifra mas alta
representa la afeccion progresiva mas intensa:

1. Defecto manifiesto en la postura y la posi-
cién de bipedacién en la marcha (apoyo sobre
los pies), pero el paciente camina y asciende las
escaleras sin ayuda.

2. Camina pero asciende escaleras s6lo con
ayuda del pasamanos.

3. Camina pero asciende ccho escalones estan-
dar con ayuda del pasamanos en 25 segundos.

4, Camina pero no puede ascender escaleras.

5. Camina sin auxilio pero no puede ascen-
der escaleras o levantarse de una silla.
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6. Camina s6lo con ayuda de ortesis.

7. Estd en silla de ruedas, se sienta erecto,
puede girar el cuerpo en la silla v practicar
actividades cotidianas en la silla o en la cama.

8. Silla de ruedas, se sienta erecto, pero no
puede practicar actividades en la cama o en
la silla sin auxilio.

9. Silla de ruedas, se sienta erecto sdlo con
apoyo, puede practicar solamente minimas ac-
tividades de la vida diaria.

10. Incapacidad en cama, no practica activi-
dad alguna de ta vida diaria sin auxilio.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Medidas quirdrgicas: La cirugia de tejidos blan-
dos para liberar deformidades contracturales y la
colocacion inmediata de ortesis y la ambulacidn
han sido definitivamente dtiles, conviene su uso
cuando las deformidades.interfieren en la loco-
mocién y cuando se vuelve precaria la posicidn
de bipediacidn sin apoyo después de la correc-
cién quirdrgica de las deformidades de los miem-
bros pélvicos en la distrofia muscular, se necesi-
taran ortesis suprarrotulianas (KAFO, HKAFQ)
para la bipediacién sin apoyo vy la marcha inde-
pendiente o con auxilio.

Deformidad en equino y equinovaro: Si la
deformidad del pie y tarso es de equino simple;
se practica elongacién percutdnea si la deformi-
dad es intensa v fija cuando se practica teno-
tomnia abierta. En esos casos se combinan con
la liberacién del tendén de Aguiles, se cuenta
con 2 opciones: en primer término, la trasfe-
rencia anterior del tibial posterior por la via
interGsea hasta el dorso del pie. La ventaja de
esta técnica es que permite la dorsiflexion acti-
va del pie; sin embargo, la trasferencia tendi-
nosa en ese tipo estd desfasada y el paciente
necesita ortesis después de la cirugia. La segun-
da opcién es la liberacién simple del tendén del
tibial posterior, en combinacién con tenodesis
del tendén de Aquiles, El procedimiento es muy
sencillo y rdpido: si hay contraccién de los fle-
xores largos de los dedos del pie podrdn seccio-
narse en la misma operacion.

Contractura en flexion de rodilla y cadera: La
contractura antes mencionada es minima, mien-
tras el paciente ain camina y se le coloca un dis-
positivo de inmovilizacién o férula por la noche
con la rodilla en extensién y en posicién de
decubito ventral. No obstante, cuando el nifio

gueda confinado a una silla de ruedas adquiere
gran intensidad la deformidad en flexion men-
cionada. En esta etapa de la enfermedad no hay
razén para practicar liberacién guirdrgica,
salvo que el paciente se queje de dorsalgia baja
por la lordosis lumbar excesiva.

Estabilizacion escapulocostal: En la distrofia
muscular fascioescapulohumeral, la liberacién
de la abduccién del hombro vy la escdpula alada
se corrigen por fijacién de la escdpula a la parri-
lla costal, la técnica quirdrgica de la fasciodesis
escapulocostal de Ketenjian."™ Este método qui-
rurgico es ideal para ampliar el arco de abduc-
cién del hombra, asi como su potencia. Es evi-
dente que el confinamiento del paciente con
distrofia muscular a una silla de ruedas creard de-
farmacion de la columna vertebral que serd pro-
gresiva,'"y que frecuentemente requerird del
manejo quirdrgico tomando como considera-
cion 2 criterios: capacidad pulmonar vital total
reducida en 35% o mas y escolicsis mayor de 35
grados. Algunos autores han reportado buenos
resultados mediante la artrodesis mediante |a fi-
jacién con barras de Harrington."” Recientemente
el Dr. Eduardo Luque ha propuesto [a instrumen-
tacién espinal segmentaria que le ofrece al pa-
ciente la movilizacién posqguirtrgica sin apoyo
ortésico externo.!'*?”
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