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RESUMEN

Las enfermedades neuromusculares presentan una pérdida de fuerza progresiva, evo-
lucionando hacia una discapacidad severa. Presentan una gran variabilidad en cuanto a
severidad, edad de inicio de la sintomatologia y las complicaciones. Fue un estudio ob-
servacional descriptivo, retrospectivo. Ingresaron al estudio 30 pacientes de ambos se-
xos con enfermedades neuromusculares. El 70% de los pacientes evaluados correspon-
dieron al sexo masculino. Edad de 10+4.7 afios. El 25 % presentaron Distrofia Muscular
de Duchenne, el 23 % Atrofia Espinal Tipo II, el 10 % Distrofia Muscular de Becker, el
8% Distrofia Escapulo Humeral, 4% Enfermedad de Pompe, 10 % AME Tipo [y el 20%
con diagnostico a determinar. E1 70% disnea como principal sintoma, 40% sin marcha y
3% escoliosis. Los tipos de curvatura de la columna vertebral en dos pacientes con dis-
trofia muscular de Duchenne fue toracolumbar y mayor angulo de Cobb, el paciente con
Atrofia muscular espinal tipo II fue de tipo lumbar con menor desviacion de la columna.
Del total de pacientes cinco presentaron marcha tipo I, siete marcha Tipo II, seis marcha
Tipo I1I y doce sin marcha. La cirugia del tendon de Aquiles bilateral requerida por quin-
ce pacientes, tres necesitan artrodesis de columna, y varios pacientes requieren de mas
de dos tipos de cirugias. En Paraguay existe una limitacién con respecto a los tipos de
cirugias neuroortopédicas posibles de realizar, lo que obliga a muchos pacientes a viajar
a paises como Argentina o Chile para acceder a las mismas, la artrodesis de columna no
se realiza en ninguna institucion publica ni privada del pais.
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ABSTRACT

Neuromuscular diseases show a progressive loss of strength, evolving towards a seve-
re disability. They present a great variability in terms of severity, age at onset of symp-
toms and complications. It was an observational, descriptive, retrospective study. Thirty
patients of both sexes with neuromuscular diseases were included in the study. 70% of
the patients evaluated corresponded to the male sex. Age of 10 + 4.7 years. 25% presen-
ted Duchenne Muscular Dystrophy, 23% Spinal Atrophy Type 11, 10% Becker Muscular
Dystrophy, 8% Humeral Scapular Dystrophy, 4% Pompe Disease, 10% AME Type I and
20% diagnosed with decide. 70% dyspnea as the main symptom, 40% without gait and
3% scoliosis. The types of curvature of the spine in two patients with Duchenne mus-
cular dystrophy was thoracolumbar and greater angle of Cobb, the patient with spinal
muscular atrophy type Il was of lumbar type with less deviation of the spine. Of the total
number of patients, five had type I gait, seven gait Type II, six gait Type III and twelve
gait without gait. The bilateral Achilles tendon surgery required by fifteen patients, three
require spinal fusion, and several patients require more than two types of surgeries. In
Paraguay there is a limitation regarding the types of neuro-orthopedic surgeries that can
be performed, which forces many patients to travel to countries such as Argentina or
Chile to access them, column arthrodesis is not done in any public or private institution
from the country.
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INTRODUCCION

Las enfermedades neuromusculares pre-
sentan una pérdida de fuerza progresiva,
evolucionando hacia una discapacidad se-
vera. Existen mas de 150, tipos de enfer-
medades neuromusculares, para su clasifi-
cacion generalmente se toma en cuenta la
etiologia (1,2).

Las distrofias como la Distrofia Muscu-
lar de Duchenne (DMD) mas comun diag-
nosticada durante la infancia, causada por
una mutacion en el gen que codifica la dis-
trofina, debido a que la distrofina esta au-
sente, las células musculares se dafan fa-
cilmente. La Distrofia Muscular de Becker
(DMB) es menos grave que la de Duchenne
y se produce cuando la distrofina se fabri-
ca, pero no en la forma ni cantidad normal.
La diferencia principal es que la evolucion
de la enfermedad es mucho mas lenta y es
menos comun y la distrofia muscular fa-
cio-escapulo-humeral (distrofia FEH) es
una enfermedad neuromuscular de evolu-
cion progresiva en la mayoria de los casos,
a veces por brotes, sin afectacion de otros
organos mas que el musculo esquelético,
en el que se manifiesta de forma focal en
los musculos de cara, hombros y brazos (2).

La atrofia muscular espinal (AME) es
un trastorno hereditario de las neuronas
motoras espinales y bulbares que causan
atrofia y debilidad musculares, usualmente
de forma simétrica y proximal, con pre-
dominio de extremidades inferiores y es-
tando respetada la musculatura facial y el
intelecto, con sus tres variantes AME Tipo
1 més grave por su comienzo antes de los
6 meses, fallecimiento antes de los 2 afios,
no se logra la sedestacion, AME tipo II
con comienzo entre 6 y 18 meses, falleci-
miento en la adolescencia, no se logra la
deambulacion autéonoma, marcada atrofia
y AME tipo III comienzo después de los
18 meses (hasta los 18 afios) (3).

Las de acumulacion como la enferme-
dad de Pompe en la que carecen del ni-

vel necesario de una enzima denominada
alfa-glucosidasa acida (GAA) o maltasa
acida. Esta enzima es fundamental para
metabolizar adecuadamente el glucégeno.
Si no se dispone de la enzima necesaria el
glucogeno se acumula en las células mus-
culares, y éstas se pueden dafar tanto que
los musculos sufren un deterioro y dejan
de responder correctamente (4).

No tienen actualmente un tratamiento
etioldgico y este aspecto unido a la pérdi-
da de fuerza como principal manifestacion
clinica, ha desarrollado su manejo en el
campo de la rehabilitacion, en el que las
ortesis y ayudas técnicas adquieren una re-
levancia predominante. Presentan una gran
variabilidad en cuanto a severidad, progre-
sividad, edad de inicio de la sintomatologia
y edad de aparicion de las complicaciones.
En este camino que se emprende con el
apoyo y compromiso familiar y del pacien-
te, sobrevienen deformidades inherentes a
su enfermedad de base que ya no pueden
resolverse en forma no invasiva. Los equi-
pamientos (valvas, ortesis, corsés, etc.) no
cumplen con su funciéon ya que no logran
contener esas deformidades irreductibles
y se hace necesaria la cirugia para poder
mantener la funcionalidad (3,4).

En la actualidad, se cuenta con pocos
recursos terapéuticos medicamentosos y
quirargicos en el Paraguay, por lo que pa-
cientes y familiares acuden a paises veci-
nos para someterse a las cirugias neuroor-
topédicas que requieren. Conocer los tipos
de cirugias neuroortopédicas que requie-
ren los pacientes con enfermedades neu-
romusculares que acuden al Departamen-
to de Rehabilitacion Cardiorrespiratoria
del Hospital de Clinicas de la Facultad de
Ciencias Médicas de la Universidad Na-
cional de Asuncion derivados de centros
de referencia en el manejo de patologias
neuromusculares publicos y privados del
pais en el periodo del 2016 al 2018, es el
objeto de esta presentacion (5,6).
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METODO

El estudio se ejecutod sobre la base de la
busqueda de informacion primaria en el a
través de entrevistas personalizadas y de
las historias clinicas de aquellos pacientes
con afecciones neuromusculares que con-
sultaron en el Departamento de Rehabili-
tacion Cardiopulmonar de la Carrera de
Kinesiologia de la Facultad de Ciencias
Meédicas y evaluados por el servicio de
Ortopedia y Traumatologia del Hospital
de Clinicas de la Universidad Nacional de
Asuncion desde marzo del 2016 a noviem-
bre del 2018. Fue un estudio observacional
descriptivo, retrospectivo.

La poblacién fue enfocada, con 30 pa-
cientes de ambos sexos con enfermedades
neuromusculares que acudieron a consulta

Criterios de inclusion:

. Pacientes que acudieron a consulta
en al Departamento de Rehabilitacion Car-
diopulmonar y evaluados por el servicio
de Ortopedia y Traumatologia del Hospital
de Clinicas de la Universidad Nacional de

Asuncion.
. Ambos sexos.
. Pacientes que poseian diagndstico

confirmado/sospecha de enfermedad neu-
romuscular.

. Poseian registrada su historia cli-
nica correspondiente en los archivos del
Hospital de Clinicas.

RESULTADOS

. Pacientes que acudieron a la con-
sulta desde marzo del 2016 hasta noviem-
bre del 2018.

Criterios de exclusion:

. Historias clinicas de pacientes
que no poseian diagnostico de enfermedad
neuromuscular.

. Consultas que no poseian registra-
da su historia clinica correspondiente en
los archivos del Hospital de Clinicas.

. Pacientes que acudieron fuera del
marco temporal preestablecido.

Los datos recogidos fueron analizados y
procesados utilizando el programa infor-
matico Microsoft Excel. Los resultados se
presentan en tablas y graficos.

Aspectos éticos:

Anonimato: no se revelara el nombre de
ningun paciente que haya participado de la
recoleccion de datos, para de esta manera
proteger la identidad y privacidad de quie-
nes colaboraron con el proceso investiga-
tivo.

Criterio de justicia y beneficencia: es un
criterio de no maleficencia, en el cual no
se publicaran los datos, sino que solamen-
te se daran a conocer los resultados finales
dentro del derecho de anonimato de los
participantes.

Se consideran las siguientes variables:
sexo, edad, tipo de enfermedad neuromus-
cular, signos y sintomas, tipos de marcha y
tipos de curvatura de la columna vertebral.

El 70% de los pacientes evaluados co-
rrespondieron al sexo masculino. (Gréfico
1) Promedio de edad de 10+4.7 afos. EI 25
% presentaron Distrofia Muscular de Du-
chenne, el 23 % Atrofia Espinal Tipo 11, el
10 % Distrofia Muscular de Becker, el 8%
Distrofia Escapulo Humeral, 4% Enferme-
dad de Pompe, 10 % AME Tipo I y el 20%
con diagnostico a determinar. (Grafico 2)
El 70% presentaron disnea como princi-

pal sintoma, 40% no presentaron marcha
y 3% tienen escoliosis. (Grafico 3) Los ti-
pos de curvatura de la columna vertebral
en dos pacientes con distrofia muscular
de Duchenne fue toracolumbar y mayor
angulo de Cobb, el paciente con Atrofia
muscular espinal tipo II fue de tipo lum-
bar con menor desviacion de la columna.
(Grafico 4) Del total de pacientes cinco
presentaron marcha tipo I, siete marcha
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Tipo II, seis marcha Tipo III y doce sin ce pacientes, tres necesitan artrodesis de
marcha. (Grafico 5). La cirugia del tendon columna, y varios pacientes requieren de
de Aquiles bilateral requerida por quin- mas de dos tipos de cirugias. (Grafico 6)

- Masculino
- Femenino

Grdfico 1. Distribucion por sexo. Pacientes con ENM. Hospital de Clinicas. 2016-2018
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad
Nacional de Asuncion. 2016-2018

Grdfico 2. Tipo de Enfermedad Neuromuscular. Pacientes con ENM. Hospital de Clini-
cas.2016-2018
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad
Nacional de Asuncion. 2016-2018

Grdfico 3. Signos y sintomas. Pacientes con ENM. Hospital de Clinicas.2016-2018.
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Grdfico 4. Tipo de curvatura de la columna vertebral. Pacientes con ENM. Hospital de
Clinicas. 2016- 2018
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad
Nacional de Asuncion. 2016-2018

Grafico 5. Tipo de Marcha segun Schuterland. Pacientes con ENM. Hospital de Clini-
cas.2016-2018.
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad
Nacional de Asuncion. 2016-2018

Grdfico 6. Cirugias Neuroortopedicas. Pacientes con ENM. Hospital de Clini-
cas.2016-2018.
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DISCUSION

La distrofia muscular progresiva de Du-
chenne es una enfermedad muscular de
progresion, hasta la fecha inexorable. La
paralisis midégena progresiva lleva a estos
pacientes a la cuadriplejia y al derrumba-
miento de su raquis con la aparicion de
deformidades que dan incomodidad al pa-
ciente y favorecen la presencia de patolo-
gias agregadas (7,8).

Si nos encontramos ante un paciente en
el primer estadio de marcha (Sutherland),
la indicacion de una ortesis y la kinesiote-
rapia podrian bastar para mejorar la esta-
bilidad del nifio durante la bipedestacion y
marcha; si el paciente presenta ya un tipo
II o IIT de Sutherland, sera el momento de
pensar en la cirugia, para evitar que las po-
siciones viciosas consecuentes a desequili-
brios musculares, impidan su relativa inde-
pendencia (9, 10,11).

Similar a este estudio, el grupo espafiol
de Arendar et al, informan que 20 pacien-
tes con Distrofia Muscular Progresiva, fue-
ron sometidos a intervenciones quirdrgicas
varias, siendo los musculos mas frecuen-
temente abordados el complejo Aquiles/
Aquiles-soleo, el tibial posterior, el tibial
anterior y el tensor de la fascia lata. En to-
dos los casos se siguid el plan: “corta in-
movilizacién, pronta movilizacion™ (12).

En nuestro pais existe una limitacion con
respecto a los tipos de cirugias neuroorto-
pédicas posibles de realizar, lo que obliga
a muchos pacientes y familiares a viajar a
paises como Argentina o Chile para acce-
der a las mismas, la artrodesis de columna
no se realiza en ninguna institucién publi-
ca ni privada del Paraguay.

CONCLUSIONES

El 25 % presentaron Distrofia Muscular
de Duchenne, el 23 % Atrofia Espinal Tipo
II, el 10 % Distrofia Muscular de Becker,
el 8% Distrofia Escapulo Humeral, 4%
Enfermedad de Pompe, 10 % AME Tipo
Iy el 20% con diagnostico a determinar.
El 70% presentaron disnea como principal
sintoma, 40% no presentaron marcha 'y 3%
tienen escoliosis. Los tipos de curvatura
de la columna vertebral en dos pacientes

con distrofia muscular de Duchenne fue
toracolumbar y mayor angulo de Cobb, el
paciente con Atrofia muscular espinal tipo
IT fue de tipo lumbar con menor desvia-
cion de la columna. La cirugia del tendon
de Aquiles bilateral requerida por quince
pacientes, tres necesitan artrodesis de co-
lumna, y varios pacientes requieren de mas
de dos tipos de cirugias.

BIBLIOGRAFiA

1.  Deenen JC, Horlings CG, Ver-
schuuren JJ, Verbeek AL, van Engelen
BG. The Epidemiology of Neuromuscular
Disorders: A Comprehensive Overview
of the Literature. J Neuromuscul Dis.
2015;2(1):73-85.

2. Salinas P et al. Cuidados Respi-

ratorios para pacientes con Enfermedades
Neuromusculares. Rev. Neumol Pediatr
2017; 12(3): 103-113.

3. Bach JR, Gongalves MR, Ham-
dani I, Winck JC. Extubation of patients
with neuromuscular weakness: a new ma-
nagement paradigm. Chest. 2010 May;



Rev. investig. cient. tecnol. Vol. 2, Num. 2. (Diciembre 2018). Universidad Privada Maria Serrana (Asuncion)

137(5):1033-9.

4. Bach JR. Conventional approaches
to managing neuromuscular ventilatory
failure. Ed. Pulmonary rehabilitation: the
obstructive and paralytic conditions. Phi-
ladelphia, PA: Hanley & Belfus, 1996;
285-301.

5.  Tzeng AC, Bach JR. Prevention
of pulmonary morbidity for patients with
neuromuscular disease. Chest. 2000 Nov
118 (5):1390-6.

6. Martinez C, Villa JR, Enfermedad
neuromuscular: evaluacion clinica y segui-
miento, Madrid, Espafia.2014

7. Salinas P, Prado F, Giménez G,
Bach J R, Herrero V. Cuidados respirato-
rios en pacientes neuromusculares. Neu-
mologia Pediatrica Cl. Chile, 2017(3):103
—113.

8. Arendar G, Canelo S, Paladino D.
Cirugia de los miembros inferiores en la
distrofia muscular progresiva “Enferme-
dad de Duchenne”.Rev. Asoc. Arg. Ortop
y Traumatol, Vol58, N° 3, pag 286 — 293.

9. Arendar G, Canelo S, Paladino D.
Cirugia funcionalizadora en la distrofia
muscular progresiva (Enfermedad de Du-
chenne. Rev Esp Cir Osteoart 1995; 30:
29-33

10. Curbelo P, Silveri C, Cuneo A,
Olivera R. Funcionalidad y calidad de vida
luego de la cirugia de escoliosis neuromus-
cular. Instituto de Ortopedia y Traumatolo-
gia, Universidad de la Republica, Uruguay
2017

11. Canelo S. Cirugias mas frecuentes
en neuromusculaes. Revista Seguir An-
dando.N°11. 2012.

12. Arendar G, Caneclo S, Paladino
D. Cirugia neuroortopedica en la distrofia
muscular progresiva. Rev Esp Cir Osteoart
2010; 20: 15-22



