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RESUMEN 

Se presenta el caso de dos hermanos afe/;- 
tados de distrofia muscular progresiva con sin- 
tomatología inicial a los II años, y en uno de 
los cuales se dispuso de estudio anatomopa- 
tológico. 

Se comenton y disclJten las alteraciones 
cardiovasculares, puestas de manifiesto en for- 
ma exclusiva por trastornos electrocardiográ- 
ficos, a pesar de Tos muy seceros cambios 
anatómicos evidenciados por la necropsia en el 

enfermo fallecido. 
Es llamativa la similitud de los trazados en 

ambos hermanos y la evoluciÔn de los mismos 
en el que sobrevive. Se destaca la importan- 
cia de la patente R alta en precordiales dere- 
chas, bloqueo incompleto de rama derecha y 

"secuela lateral". 
Estas observaciones tienden a reafirmar la 

impresión de que este tipo de alteraciones elec- 
trocardiográficas es muy común y casi caracte- 
rístico de la distrofia muscular progresiva de 
tipo Duchenne. 

INTRODUCCION 

En la distrofia muscular progresiva, las al- 

teraciones del músculo cardíaco han sido 

demostradas desde años atrás. (1-29) Esta 

coincidencia ocurre prodominantemente en 
la forma clínica IIamada de Duchenne 0 

seudohipertrófica ,es menos común en la 

de tipo Erb 0 escapulohumeral, y discutida 

en las demás. (8-10,16) Por otra parte, es 
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posible que la evidencia única 0 

coz del compromiso miocárdiaco 

constituída por las alteracioges 

trocardiograma. (8-10,14,19) 

más pre- 

se halle 

del' elec- 

EI objeto de esta publicación es comentar 
el caso de dos hermanos afectados de 

distrotia muscular progresiva de tipo Du. 

chenne, en uno de los cuales se dispuso de 

estudio necrópsico, y que manifestaron co 

mo evidencia aislada de cardiopatía elec- 

trocardiogramas patológicos de notable si 

militud, 

CASUISTICA 

En 105 dos pacientes, de sexo masculino y 

que ingresaron al instituto de Investigaciones 
Médicas de la Facultad de Medicina de Bs. 

Aires. a los 17 y 14 años de edad respectiva- 

mente, la enferme:dad había iniciado su curso 

aparente a los 11 años. La sintomatología tue 

similar, con debilidad en miembros inferio- 

res y luego superiores que rapidamentelos 
IIevó a la invalidez total. Ambos jóvenes pre- 

sentaban risa transversa, acentuada cifoes- 

coliosis, pectum excavatum, extremidades 

interiores en posición viciosa, atrofia pal- 

mar e interósea, tone y trofismo muscular 

muy disminuído, seudohipertrofia, marcada 

atrofia de pectorales y deltoìdes, retlejos mio- 

táticos ausentes, pares craneanos normales 

y tondo de ojo normal. Por otra parte, la 

frecuencia cardíaca en reposo se hallaba ha- 
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bitualmente aumentada, la tensión arterial 
era normal y no se auscultaban soplos ni 

ruidos anormales. En ambos casos existían 
cifras elevadas de creatinofosfoquinasa, glu- 

taminasa oxalacética y pirúvica, lactodehi- 

drogenasa y creatinuria. 

EI mayor de los hermanos falleció a los 

quince meses de su i~ternación, a raiz de 

una neumopatía con insuficiencia respirato- 
ria aguda; mientras que el menor vive toda- 

via, con lenta progresión de la sintomatolo- 

gia, y cuenta en la actualidad 19 años. 

En ninguno de Jos dos casas existían ma- 
nifestaciones clinicas sugestivas de cardio- 

patía ni de insuficiencia cardíaca, excepto 
la moderada taquicardia sinusal de reposa, 
nunca mayor de 110 latidos par minuto. La 

taquicardia sinusual ha sido descripta como 
habitual en este tipo de enfermos, (2,9,14) 

pera par su inespecificidad carece, como 
hecha aislado, de real valor diagnóstico. Sin 

embargo, la ausencia de otras evidencias de 

falla cardíaca podría verse enmascarada, en 

ambos enfermos, por la casi absoluta inmo- 
vilidad debida a la extrema atrofja muscu. 

lar. Si bien radiologicamente fue difícil la 

evaluación de los verdaderos diámetras car- 

diacos, dadalo grosera deformidad torácica 

en ninguno de los jóvenes el corazón pa- 

recia agrandado. 

De tal manera, y como ha sido referido en 
varias oportunidades, (8,14,19) en ambos 

hermanos la única objetivación de la enter- 
medad de base como causa de compromiso 
miocárdico tue la naturaleza de los cambios 

registrados en el electrocardiograma. 

En el paciente fallecido (fig. 1) se cons- 

tataron ondas R altas en precordiales dere- 

chas, acompañadas de r' que sugieren la 

posibilidad de un trastorno de conduccìón 

de tipo bloqueo incompleto de rama derecha 

asociado. Asimismo se obsorvó la presencia 
de ondas 0 protundas en 01. aVL, V5 y V6. 
Es posible la secuela de cara lateral asocia- 

da a necrosis dorsal 0 hipertrofia ventricular 

derecha. 

En el paciente que sobrevive pudo observar- 

se la siguiente evolución electrocardiográ- 

fica. AI ingreso (Fig. 2) se constató taqui- 

cardia sinusal, ondas R altas en precordia- 

les derechas con T negativas simétricas, y 

ondas 0 en 01, avL, V4 V5 Y V6, siendo 

este trazado compatible con hipertr'ofia yen. 

tricular derecha 0 necrosis dorsal, más se- 

cuela de cara lateral. 

Cuatra años más tarde (Fig. 3) pudo ob- 

servarse la amputación de la onda R con OS 

en 01 y aVL, y ondas 0 en precordiales iz- 

quierdas con disminución del voltaje de R. 
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Persisten las ondas R altas en precordiales 

derechas y se han pOSitivizado las ondas T. 
Este trazado sugiere una "necrosis" más 

importante de cara lateral, asociada alas al- 

teraciones previas. 

Un vectocardiograma de fee Ii a similar 
muestra una exageración de las fuerzas ini. 

ciales, que 5e inscriben con una díreccìón 

marcadamente anterior, con desaparición de 

las fuerzas correspondientes a la gran masa 
del ventrí~ulo izquierdo, y con un bucle 
aferente que se inscribe en forma lenta. sin 

experimentar mayor desplazamiento hacia la 

derecha. Esta particular consideración elec- 

trocardiografica podría corresponder a una 
amplia zona de necrosis lateral y dorsal, 
quizá acompañada de un incipiente trastorno 
de conducción de la rama derecha. 

Finalmente, en un trazado correspondiente 
al presente año se nota la aparición de r' en 

precordiales derechas, 10 que ûsemeja nota- 

blemente los registros electrocardiográficos 
de ambos hermanos. (Fig. 4). 

En el enfermo fallecido, el estudio anato- 

mopatológico, efectuado por el Dr. Barcat. 
demostró una notable alteración muscular' 
que en determinadas regiones adquiría carac- 

teres extremos. ËxistÎa degeneración y atro- 
fia de fibras musculares. con reemplazo fi- 

broadiposo, sobre todo en deltoides, pectora. 

les, músculos del muslo y diafragma. 

EI examen anatómico del corazón fue ma- 

croscopicamente normal, con un peso de 250 

gramos. No había evidencia de hipertrofia de 

cavidades, midiendo 12 mm de espesor el 

ventriculo Izquierdo y 4 mm el ventriculo 

derecho. Microscopicamente se observaron 
'importantes lesiones, aunque no se dispuso 
de un estudio especializado del sistema de 

conducción. Las alteraciones másllamativas 
fueron la atrofia de las fibras musculares 
con cambios degenerativos de las mismas. 
y la extensa fibrosis de reemplazo. No exis- 

tía, como se describió en el múscu!o es 
quelético, reemplazo por tejido adiposo. pero 
si algunas fibras eran hipertróficas. La fi- 

brosis miocárdica era muy extensa, predo- 
minando las lesiones en la pared lateral y, 
sobre todo, posterior del ventrículo izquierdo. 
No habia cambios de importancia en el vell- 
trículo derecho. Los vas os coronarios, tanto 
grandes como pequeños se hallaban libres de 

patología. Por último, la causa de la muerte 
fue una extensa y grave bronconeumonía bi- 

lateral. 

Fig. N. 2 
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Fig. N. 3 

Fig. N. 4 

DISCUSION En la distrofia muscular progresiva el 

compromiso del múscu!o cardíaco ocurre con 

frecuencia elevada. (1-24) Pero su constancia 

depende. en particular. de la forma clínica 
o evolutiva de la enfermedad de base. Así. 

es alta su incidencia en la de tipo Duchenne 

Lesiones localizadas en el corazón han si- 

do descriptas tanto en la distrofia muscular 

progresiva como en la distrofia miotónica 0 

enfermedad de Steinert. (1-31) 
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o seudohipe-rtrófica, (2.8,9,15,23) que se 

caracteriza por su transmisión en general 

recesiva y ligada al sexo, transmitiéndola 
las mUÌeres y padeciéndola los varones, por 
su iniciación precoz con compromiso ini- 

cial de miembros inferiores, por su rápida 

evolución y mal pronóstico. En la de tipo Erb 

o escapulohumeral, de transmisióÍ1 recesiva 
o dominante no ligada al sexo. de comienzo 

más tardío y evolución más lenta, la cardio- 
patía parece mucho más rara, predominando 
los defectosde conducción de la rama 

derecha. (8,14) V en la de tipo Landouzy- 

Déjerine 0 facioescapulohumeral, la parti- 
cipación del miocardio se considera 'muy in- 

frecuente. (8,21) 

Si se toman en conjunto todas fas formas 
clínicas de la distrofia muscular progresiva 
es probable que el miocardio se halle com- 
prometido en cerca del 50 % de los pacien 
tes; mientras que en la forma seudohiper- 

trófca de Duchenne esta cifra alcanza. se- 
gún algunos autores, al 85 %. (8. 9, 17) De 

cualquier modo, es evidente que esta for- 

ma clínica se asocia habitual mente con 'e- 

siones del miocardio muchas veces simi- 

lares, aunqt.;e no siempre idénticas, alas ob- 

servadas er. los músculos esqueléticis, 
Por otra parte, no siempre existe corre- 

lación estricta entre Ja severidad de la 

afección muscular generalizada y la participa- 
ción cardíaca; y esta última puede ponerse 
en evidencia, sobre todo por el registro 
electrocardiográfico, antes que los prime- 

ros síntomas claros de debilidad muscular 

se hayan reconocido. (21) 

Por 10 común la anatomía patológica de- 

muestra la presencia de fibras miocárdicas 

atróficas, can cambios degenerativos, pér- 
dida de la estriación normal, vacuolización 
y alteraciones nucleares. Pueden existir en 

determinadas áreas fibras hipertróficas y, 
sobre todo, abundante fibrosis de reempla- 

zo, a veces acompañada de proliferación 

adiposa, que se localiza con gran frecuencia 
en la pared posterior y lateral del ventículo 
izquierdo. (4,5,8,9,11,16) 

EI tamaño del corazón puede hallarse au- 

mentado, en gran parte debido a la dilatación 

delas cavidades y el desarrollo de pronun- 
ciada fibrosis, puesto que en realidad no 

es común la existencia de verdadero agranda- 

miento de fibras miocárdicas, excepto en 

áreas localizadas con hipertrofia compensa- 
dora. (8, 9, 11) Pero convlene insistir en 

que debe extremarse la prudencia en el 

diagnóstico radiológico de agrandamiento 

cardíaco, en pacientes con deformidad to- 
rácica muy acentuada a paresia diafragmática. 

Algunosautores han insistido en la im. 

portancia que podría atribuirse a alteracio- 
nes de pequeños vasos coronarios, de tipo 

degenerativo particular, no inflamatorio. 

(1, 8-11) Tales lesiones, determinantes de 

disminución de la luz del vasa, consisten en 
degeneración quístico-granular de lacapa 
media, can proiiferación endotelial y distri. 

bución segmentaria. que sólo en ciertas zo- 

nas ocasiona obstrucción total. Estos cam- 
bios de las pequeñas arterias coronarias no 

siempre parecerían relacionarse con las zoo 

nas de fibrosis, pero serían de observación 

bastante común en las arterias del nódulo 

sinusal y del nódulo auriculaventricular. (1) 
Es curiosa que este tipo Ie lesión ha sido 

descripto en otras afecciones, como la dis- 

trofia miotónica de Steinert, la enfermed~d 

de Friedreich, la hipertensión pulmonar pri. 

mitiva y, localizada en los grandes vasos, 
en la enfermedad de Madan (1, 8, 9, 27-29) 

Se ha asociado este compromiso de los pe. 

queños vasos con la frecuencia de arritmias, 

acortamiento del PR, distintos tipos de tras- 

tornos de conducción y muerte súbita, (17) 

observables en numerosos casos de dis. 

trofia muscular progresiva de tipo Duchenne. 

Como se sabe, la muerte repentina es tam- 
bién un acantecimiento frecuente en la hi 

pertensión pulmonar primitiva. 

Las alteraciones electrocardiográficas se 

observan, según distintos autores, entre el 

40 % Y 80 % de los casas (13, 14, 19, 25), 
Y si bien se discute la posibilidad de una 

patente típica, numerosos trazados tienen 

un real parecido entre sí, y los hallazgos más 

frecuentes son: taquicardia sinusal, acorta- 
miento del intervalo PH, trastorno de con- 

ducción del tipo bloqueo incompleto de rama 

derecha, ondas R de gran voltaje en pre- 

cordiales derechas, ondas Q patolõgicas en 

cara lateral y diafragmática, alteraciones ines- 

pecíficas de repolarización ventricular, y 

arritmias supraventriculares 0 ventriculares. 
(1-23) Estas manifestaciones son habituales 

en la forma de tipo Duchenne; raras en la 

forma esc.apulpohumeral de Erb, excepto el 

bloqueo de rama derecha; (14) Y excepcio- 
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nales en los otros tipos de distrofia muscu- 
lar progresiva. (21) 

Del trabajo de Gilroy (2) parece deducirse 

que la mayor parte de los trazados normales 

corresponden a los pacientes más jóvenes; 
que las ondas 0 anormales y las alteraciones 
primarias difusas de repolarización ventri- 
cular son 'hechos de excepción.en menores 
de 12 años; y que a medida que la edad es 
mayor disminuye la incidencia aislada C8 

ondas R altas en precordiales derechas y 

comienza a predominar su asociación con 
la patente de bloqueo incompleto de rama 
derecha, 0 bien sólo esta última se halla pre- 

sente. Según Gilroy (2) esta secuencia co- 

rrespondería a un mayor compromiso del 

músculo cardíaco, con mayor severidad en los 

casos que presentan trastornos de conduc- 
ción de la rama derecha, y peor pronóstico 
aún si se asocian con ondas 0 anormales y 

repolarización patológica. Los enfermos que 
presentan todos los cambios referidos son, 
en general, aquellos con mayor compromiso 
muscular general y más prolongada evo- 
lución. 

La significación de la onda R alta en pre- 
cordiales derechas no siempre tiene clara ex- 

plicación. (13, 16, 24) Ha sido atribuida sim- 
plemente a cambios groseros en la confor- 

mación torácica con alteración en la posición 
del corazón, 10 que no parece tener mayor 
fundamento; también a la hipertrofia de 

cavidades derechas, que no es un hecho 

constante ni frecuente en la distrofia mus- 
cular progresiva; y por último a zonas de "ne- 
crosis" estrictamente posteror, vinculadas con 
las alteraCiones del músculo cardíaco. (13, 16. 

18, 24, 32, 33) Merece destacarse, sin em- 
bargo, que en la necosis estrictamente dorsal 
existe no sólo un desplazamiento hacia ade- 
lante del bucle del ORS sino también, y es- 
peèialmente, un aumento en la duración de la 

R inicial en V1; y que este último hecho es 
inhabitual en la distrofia de tipo Duchenne. 
(13, 16) 

En la distrofia muscular progresiva la forma 
más habitual de muerte es la insuficiencia 
respiratoria vinculada a una bronconeumo- 
patía aguda que adquiere, en estos enfermos, 
particular gravedad. Ello se debe a la acentua- 
ción de la hipoventilación alveolar que ya 
presentan como consecuencia de la atrofia 
de los músculos respiratorios y de la deformi- 

1S{) 

dad torácica y cifoescoliosis. POI' otra partt\ 
esta miopatía, a través de la 'hipoxemia e 

hipercapnia, puede lIevar al corazón pulmonar 

crónico, que a consecuencia de una infección 

respiratoria experimente un brote subagudo 

de descompensación. Como ya se dijo, no 

es rara la muerte repentina, (8,9,17) cuya 

causa puede estar dada por arritmias 0 al- 

teraciones graves de la conducción auriculo- 

ventricular. En este senti do es difícil diluci- 

dar la importancia exacta de las alteraciones 
determinadas directamente poria lesión mus- 

cular en sí (fibrosis, degeneración de fibras, 

etc.] , 
0 bien la lesión secundaria del te- 

jido cardíaco especializado 0 no, como can 

secuencia de las alteraciones no descriptas 

en los pequeños vasos coronarios. Por úl- 

timo, junto con la aparición de arritmias su- 

praventriculares 0 ventriculares, se ha men- 

cionado que en la distrofia muscular pro- 

gresiva, como en la distrofia miotónica de 

Steinert, existe una predisposición alas com- 

plicaciones tromboembólicas, quizá como con- 

secuencia de un presunto estado de hiperco- 

agulabilidad. (9, 29) 

Si bien en nuestros pacientes no existían 
signos cl ínicos de insuficiencia cardíaca, no 

siempre es fácil excluir la existencia de la 

misma en enfermos sometidos al más ab- 

soluto reposo y total invalidez. Y de hel:no 

se han comprobado en la distrofia muscular 

progresiva cambios hemodinámicos que indi- 

can falla cardíaca, ya sea en reposo 0 con 

ejercicios mínimos. (18, 22) POI' 10 común 
tales alteraciones funcionales se registran 

can bastante posteriori dad a la aparición 
de los trastornos electrocardiográficos y del 

agrandamiento radiológico indudable de la 

silueta cardíaca. (18, 22) 

Los casos aquí presentados mostraban, 
en ausencia de signos claros de agranda- 

miento cardíaco 0 de falla ventricular, un 

serio compromiso miocárdico evidenciable 
por los electrocardiogramas. EI paciente que 
sobrevive evolucionó con cambios que su- 

gieren, según el criterio de Gilroy, (2) 

agravamiento progresivo de las lesiones car- 
díacas; mientras que el paciente fallecido 

presentaba un trazado con trastornos inicia- 

les de mayor severidad. La gran similitud de 
los registros electrocardiográficos y los ha- 

Ilazgos de la autopsia en uno de los her- 

manos apoyan firmemente la presunción de 

que la base fundamental de la patente obser- 



vada esté determinada por la importante fi- 

brosis localizada en la cara lateral y dor- 

sal del ventrículo izquierdo. 

FROGflESSIVE MUSCULAR DlSTROPHY 

WITH MYOCARDIAL CHANGES 

sm..fMARY 

The case of tlVO brothers affected by pro- 
gressive auscular dystrophy, with apparent mi- 
tial symptomatology at 11 years of age, is 

presented; one of them died, and the a/l(/Io- 
1Iwpatlwlogical study was made. 

The cardiovascular alterations were exclu- 
sively disclosed by electrocardiogram, notlcit'l- 
standing the very ser;ere anatomic changes 

sholVn at necropsy. 
The ewlt/tion of the electrocardiocardiogra- 

phic changes is interesting, an the final pat- 
tern lcere remarkably similar in both brothers, 
resembling a lateral and posterior necrosis, and 
incomplete right branch block. 

These obserr;atitons serve to stress the im- 
pression that this type of electrocardiographic 
change is very common and almost characte- 
ristic of progressir;e muscular dystrophy of the 
Dllchenne type. 
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