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Distrofia miotdonica. Revision electromiografica
- de once casos
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Introduccion

«La enfermedad de Steinert es una dis-
trofia muscular miotonica, neuroendocrina,
heredodegenerativa, de evolucion progresi-
va» (ESPADALER y otros, 1971).

La caracteristica principal es, pues, la
reaccion de miotonia sobre un fondo distro-
fico muscular.

Podemos definir la miotonia como una
contraccion muscular activa y sostenida que
persiste después de cesar la inervacidon vo-
luntaria. Este fenomeno miotdnico es
comun a la distrofia miotonica (Enfermedad
de Steinert), miotonia congénita (Enferme-
dad de Thomsen) y paramiotonia congénita
(Enfermedad de Eulemburg).
~ El motivo de nuestra comunicacion es el
analisis de los casos explorados en nuestro
Servicio de enfermedad de Steinert.

La frecuencia de esta entidad es dificil de
establecer, aunque parece que su prevalen-
cia es de 3’6 por 100.000 habitantes en
Espaiia (COROMINAS).

Es una enfermedad hereditaria de tipo
autosomico dominante con el fendmeno de
anteposicion y progresion de los sintomas
(mayor precocidad e intensidad de la sinto-
matologia en las generaciones siguientes.
WARING y RAVIN).

La sintomatologia clinica es muy varia-
da, como se deduce de la definicion que
hemos recogido, y consiste en toda una serie
de sintomas neuromusculares (fatiga muscu-

lar, fendmeno miotonico, paresias, atro-
fias...) unidos a opacificaciones corneales
(cataratas), alopecia precoz, trastornos elec-
trocardiograficos que parece no se deben a
trastornos de conduccidn, trastornos difusos
electroencefalograficos y signos de deterioro
psiquico.

A esto se afiaden trastornos endocrinos
(insuficiencia suprarrenal y gonadal) y bron-
copulmonares.

El estudio enzimadtico es menos significa-
tivo que en las distrofias musculares no
miotdnicas.

La enfermedad es de evolucion progresi-
va y produce una invalidez mds o menos
intensa al llegar a los 60 afios de edad apro-
ximadamente. ‘

El tratamiento medicamentoso es muy
discutible y es la Rehabilitacion, como
mantenimiento y adaptacion a su discapaci-
dad progresiva, la unica medida eficaz. -

Material, método y resultados

Se forma una serie con 11 casos explora-
dos en el laboratorio de Electrodiagnostico
del Servicio de Rehabilitacion del Hospital
Clinico de Valencia, y se analizan los resul-
tados obtenidos.

Caso num. 1. Varon. 43 afios. Desde hace doce
o trece afnos pérdida de fuerza y adelgazamiento
en miembros superiores € inferiores.
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Reflejos osteotendinosos disminuidos. Sensibi-
lidad normal.

E.M.G. Tibial anterior derecho e izquierdo y
gemelo interno derecho. Aparecen en todos ellos
alguna fibrilacion y abundantes descargas de alta
frecuencia.

Los potenciales de unidad motora son de tipo
polifasico, de breve duracién y amplitud dismi-
nuida (50 por 100 aproximadamente). El trazado
de actividad voluntaria es de tipo intermedio.

Revisado a los dos afios con resultados pare-
cidos.

Caso num. 2. Vardn. 29 afios. Pérdida gene-
ralizada de fuerza y agarrotamiento de las manos
tras los esfuerzos desde hace afios. Reflejos osteo-
tendinosos muy  disminuidos.  Sensibilidad
normal.

E.M.G. Tibial anterior derecho e izquierdo:
abundantes descargas de alta frecuencia. Potencia-
les de unidad motora de tipo polifasico con breve
duracién en alto porcentaje. Patrones de activi-
dad de tipo intermedio pobre.

Masa flexora de antebrazo derecho: Abundan-
tes descargas de alta frecuencia. Patron voluntario
de tipo interferencial y potenciales polifasicos de
breve duracion. »

Prueba de Jolly-Benedic negativa.

Caso num. 3. Varon. 47 afios. Desde hace
ocho afios pérdida de fuerza de predominio distal
en miembros superiores e inferiores ¢ impotencia
funcional para la flexion del cuello. Dificultad
para abrir la mano tras el cierre sostenido. Refle-
jos osteotendinosos disminuidos. Sensibilidad
normal. No alteraciones en la deglucidon. Alope-
cia. Disminucion de la agudeza visual. '

E.M.G. Tibial anterior izquierdo, gemelo in-
terno derecho, pedio izquierdo, peroneos dere-
chos, masa flexora y extensora de antebrazo:
Abundantes fibrilaciones, ondas positivas y des-

cargas de alta frecuencia. Los potenciales de’

unidad motora estan formados por gran abundan-
cia de fases (polifasicos) breves de hasta | mV. de
amplitud. Actividad voluntaria de tipo interferen-
cial. Velocidad de conduccién motora en cidtico
popliteo externo izquierdo de 33 m/s.

Caso num. 4. Vardn de 46 afios. Desde hace
cinco-seis afios pérdida de fuerza en miembro in-
ferior izquierdo que ha ido progresando y que en
el momento de la exploracion se afiade a impo-
tencia funcional en miembros superiores. Dificul-
tad. para abrir la mano tras su cierre. No amiotro-
fia. Facies inexpresiva. Reflejos osteotendinosos
normales. Sensibilidad normal.

E.M.G. Tibial anterior izquierdo. Vasto exter-
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no derecho. Pedio izquierdo y abductor del
mefiique izquierdo: Fibrilaciones, ondas lentas y

descargas de alta frecuencia. Trazado voluntario

intermedio rico. Potenciales de unidad motora
compuestos por no muy abundantes polifdsicos
breves. Velocidad de conduccidén motora en ciati-
co popliteo externo izquierdo 30 m/s.

Caso num. 5. Varon. 50 afios. Desde hace
doce afios pérdida de fuerza en miembros superio-
res y mas tarde de miembros inferiores y de pre-
dominio distal. Amiotrofias. Reflejos osteotendi-
nosos muy disminuidos. No alteraciones de la
sensibilidad.

E.M.G. Masa supinato extensora izquierda:
Abundantes descargas de alta frecuencia.

Tibial anterior derecho: Abundantes fibrilacio-
nes, ondas lentas y descargas de alta frecuencia.

Abductor del mefiique izquierdo: Silencio
eléctrico.

Patrones de actividad voluntaria de tipo inter-
medio a intermedio rico. Los potenciales de
unidad motora constan de un gran porcentaje de
polifasicos de duracion muy disminuida y ampli-
tud algo baja. Velocidad de conduccidon motora
en nervio cubital izquierdo = 57°1 m/s.

Caso num. 6. Vardn. 48 afios. Desde hace
afios dificultad para la marcha. Dificultades para
hablar y para abrir la mano tras cerrarla fuerte-
mente. Alopecia precoz. Cataratas intervenidas a
los 33 afios. Reflejos osteotendinosos muy dismi-
nuidos.

E.M.G. Tibial anterior derecho: abundantes
descargas de alta frecuencia. Trazado de tipo in-
termedio rico y potenciales de unidad motora con
abundancia de polifasicos breves.

Caso num. 7. Hembra. 20 afios. Padre afecto
de enfermedad de Steinert. Dificultad para abrir
la mano tras su cierre forzado. Reflejos osteoten-
dinosos muy disminuidos.

E.M.G. Tibial’anterior derecho: Alguna fasci-
culacion y abundantes descargas de alta frecuen-
cia. . Patron de actividad voluntaria de tipo
intermedio rico. Potenciales de unidad motora
con abundantes polifasicos breves.

Revision a los 7 meses: Tibial anterior dere-
cho: Ondas lentas, descargas de alta frecuencia.
Trazados y potenciales idénticos a la exploracion.

Caso num. 8. Vardn. 16 afios. Hermano de
la anterior. No clinica sospechosa.

E.M.G. Tibial anterior derecho: Silencio eléc-
trico. Potenciales de unidad motora normales y
patron de tipo interferencial. Revision a los 7 me-
ses: Misma situacion.
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Caso num. 9. Vardén. 40 afios. Desde hace
mas de diez afios pérdida de fuerza en miembros
superiores (manos) e inferiores. Amiotrofias. Cai-

da de parpados. Alopecia. Antecedentes de car-
diopatia isquémica (4 crisis), dificultad . para
articular las palabras. Reaccion miotdnica tras ce-
rrar la mano. Reflejos osteotendinosos abolidos.
Sensibilidad normal. No hijos.

E.M.G. Tibial anterior derecho e izquierdo,
radiales derechos: Abundantes fibrilaciones, on-
das lentas y descargas de alta frecuencia. Patrén
de actividad voluntaria de tipo intermedio e inter-
medio pobre. Gran porcentaje de potenciales
polifasicos breves y amplitud normal.

Caso num. 10 Hembra. 35 afios. Desde hace
cinco-seis afos pérdida progresiva de fuerza en
manos y miembros inferiores. Reaccién miotdni-
ca en ambas manos y maseteros. Amiotrofias.
Facies caracteristica. Rodete miotdnico tras per-
cusidén en lengua, eminencia tenar e hipotenar.
No antecedentes familiares. No hijos.

E.M.G. Tibial anterior derecho e izquierdo,
deltoides derecho: Alguna fibrilacion, ondas len-
tas y abundantes descargas de alta frecuencia.
Potenciales de actividad voluntaria de tipo inter-
medio y gran abundancia de polifasicos de breve
duracion.

Curva 1/t: Resultado incierto por dificultades
técnicas.

Caso num. 11. Vardn. 22 anos. Desde hace
dos afios agarrotamiento en ambas manos al in-
tentar abrirlas tras su cierre forzado. Reflejos
osteotendinosos muy disminuidos.

E.M.G. Masa flexora izquierda, tibial anterior
derecho: Alguna onda lenta, bastantes fibrilacio-
nes y abundantes descargas de alta frecuencia.
Patrones de actividad voluntaria de tipo interme-
dio. Los potenciales de unidad motora muestran
un gran porcentaje de polifasicos de amplitud dis-
minuida y de breve duracion.
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Del estudio de estos 11 casos podemos
deducir:

-9 de los 11 casos se dan en pacientes
varones, por lo que parece clara la mayor
incidencia de la enfermedad en el sexo mas-
culino. (KLEIN, D. 1958).

~ —El aspecto hereditario no lo hemos es-
tudiado salvo en dos hermanos con padre
afecto de distrofia miotonica (casos 7 y 8).

En otros 2 casos los pacientes sefialaron
familiares con clinica sugestiva pero no se
pudo . realizar exploracion clinico-electro-
miografica por una serie de dificultades.

"La herencia, como se sabe, es de tipo au-
tosdmico dominante con mayor penetracion
del gen en el sexo masculino.

—La edad de primera manifestacion de
la sintomatologia clinica oscila entre los 20
y los 40 afios con una mayor incidencia en
la década de los 20 a los 30 afios (6 casos; 1
normal no lo contabilizamos).

Se han comprobado incluso formas neo-
natales (FARRERAS). '

La edad en que se realiza la exploracion
es mayor, pues en general los pacientes acu-
den a nuestro Servicio a los varios afios del
comienzo de la sintomatologia (no raro a los
10-12 afios).
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Coincidimos, pues, con los-autores con-
sultados en sefialar la enfermedad de Steinert
como una afeccion de adultos jovenes.

- La clinica recogida en nuestra serie se
limita a sintomatologia neuromuscular,
pues una vez se confirma electromiografica-
mente la sospecha diagndstica son los Servi-
cios de Medicina Interna los que estudian
en sus demas aspectos al paciente.

En todos los casos se refiere pérdida mas
o menos generalizada de fuerza sin trastor-
nos de la sensibilidad.

La exploracion clinica muestra reflejos

osteotendinosos muy disminuidos e incluso
abolidos en algun caso. .

Amiotrofias en miembros superiores e
inferiores en 4 casos y paresias de la muscu-
latura facial que da a la cara la expresion
caracteristica (foto 1 y 2).

~ Se obtiene_el rodete miotdnico al percu-
tir ciertas masas musculares en -algunos
casos y la exploracion de la sensibilidad su-
perficial y profunda es siempre normal.

Signo clinico importantisimo, casi patog-
nomonico en alteraciones miotonicas, y que
se da en todos los casos diagnosticados de
enfermedad de Steinert, es la reaccién mio-
tonica, que se traduce por la imposibilidad
de relajar la musculatura flexora de la mano
tras mantenerla cerrada con cierta fuerza un
pequetio lapso de tiempo.

Segin ESPADALER y col. este signo no es
motivo de consulta inicial en un gran nime-
ro de pacientes, pero la mayoria de los

FiG. 3
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autores consultados si lo consideran muy"ti-
pico y precoz.

En algunos casos son evidentes la alope-
cia precoz (foto 3), alteraciones de la
agudeza visual... Asi como el relato de una

FiG. 4

serie de alteraciones cardiacas, mayor o me-
nor grado de insuficiencia gonadal (foto 4).

—La exploracion electro-diagnostica de
estos pacientes es muy caracteristica e inclu-
SO patognomonica.

En 2 casos (nims. 2 y 9) se efectud elec-
trodiagndstico de estimulacion (prueba de
Jolly-Benedict y curva i/t, respectivamente)
sin que se dieran resultados definitorios tal
vez por dificultades de tipo técnico.
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En todos los casos se aplico electrodiag-
ndstico de deteccion (EM.G.) y en tres
casos de estimulo-deteccion (E.N.G.).

Los datos electromiograficos son los que
verdaderamente nos dan el diagnostico
(siempre a expensas de confirmacion por
biopsia muscular). ‘ ‘

A una actividad espontdnea muy rica en
potenciales caracteristicos (descargas de alta
frecuencia), unidas a fibrilaciones y ondas

lentas también en gran cantidad, se une un
patrén miopatico tipico con unos potencia-
les de unidad motora caracteristices de

‘afectacidn primitiva de fibra muscular.

Sefialamos la gran frecuencia de fibrila-
ciones y ondas positivas (potenciales de
denervacion) que se registran (7 casos y en
especial en el 3, 5,9 y 11) (fotos 5 y 6).

Esta presencia de potenciales de dener-
vacion contradice los textos cldsicos - pero
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confirma las ultimas investigaciones en que
se da como rasgo tipico de miopatias la apa-
ricion de estos potenciales en mayor o
menor porcentaje. ‘

‘El signo electromiografico tipico es la
descarga de alta frecuencia (descarga mioto-
nica), que podemos definir como potenciales
de alta frecuencia, con formas variadas, de
duracion breve que se desencadenan en re-
poso al mover el electrodo de aguja o tras la

contraccién muscular. Su amplitud decrece
paulatinamente hasta desaparecer totalmen-
te (esto la diferencia de la descarga pseudo-
miotonica que desaparece bruscamente).
Aparece en todos los casos, en practicamen-
te todos los musculos explorados y a todos
los niveles. Su morfologia es muy variada
pues puede tomar la forma de ondas positi-
vas, potenciales bifésicos, etc... (fotos 7 y 8).

Es muy caracteristico el sonido que pro-

Fic. 8
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dueen descrito clasicamente como de «avior
en picado». (RODRIGUEZ y OESTER), y qus
se debe a esa disminucion progresiva de los
potenciales espontaneos que aparecen.

Con el registro de estos potenciales ya
orientamos el diagndstico hacia una miopa-
tia de tipo miotdnico.

El diagnostico final de miopatia miotdni-
ca de tipo distrofico nos lo da el registro de
trazados mds 0 menos ricos, no neurogéni-

cos y sobre todo el estudio de los potencia-
les de unidad motora en que hay un gran
porcentaje de potenciales de tipo polifésico,
de amplitud pequefia (sobre 0°S mV.) y en

“especial de duration muy disminuida (fotos

9y 10). :

El estudio de estos potenciales. de unidad
motora nos da el diagnostico diferencial con
la miotonia y la paramiotonia- congénitas,
que son miopatias mioténicas no distroficas.

FiG. 10
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En dos de los tres casos en los que se ob-
tuvo la velocidad de conduccion nerviosa
motora se registraron disminuciones en sus
valores (casos 3 y 4). En estos casos la pér-
dida de fuerza comenzo6 con un predominio
distal.

Debido a la presencia de potenciales es-
pontdneos de denervacion es facil confundir
gste cuadro con una polineuropatia si no se
afectua un detallado estudio de los trazados
de actividad voluntaria, de otras velocidades
de conduccion y sobre todo de los potencia-
les de unidad motora.
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