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Caso Clinico

Entrenamiento Fisico en la Distrofia Muscular de Becker asociada a
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La distrofia muscular de Becker (DMB) integra las
distrofinopatias que ocurren debido a mutaciones genéticas
que expresan la proteina distrofina en el cromosoma X.
El inicio de los sintomas neuromusculares normalmente
precede el compromiso de la funcién cardiaca, pudiendo
acontecer inversamente por la insuficiencia cardiaca (IC).
El entrenamiento fisico es bien establecido en la IC, sin
embargo, cuando esta asociada a la DMB, es controvertido y
sin fundamento cientifico.

Presentamos el caso de un paciente con DMB asociada a
la IC en fila de transplante cardiaco sometido a un programa
de entrenamiento fisico.

Introduccion

La distrofia muscular de Becker (DMB) hace parte de las
distrofinopatias que ocurren debido a mutaciones en el gen
que expresa a la proteina distrofina, ubicado en el cromosoma
X'. La distrofina esta presente en el citoesqueleto muscular y
su deficiencia causa inestabilidad y rotura del sarcolema. Ese
parece ser el principal factor de la miopatia ocurrida en la
DMB, resultando en debilidad muscular progresiva?.

El compromiso de la funcién cardiaca ocurre en la
mayoria de los casos de DMB, con el miocardio afectado
por el proceso miopatico, siendo su progresién imprevisible
y con papel determinante en la sobrevida de tales pacientes'.
Normalmente, el inicio de los sintomas neuromusculares
precede al compromiso cardiaco, pero, en algunos casos,
esto puede acontecer de manera inversa. La gravedad de la
disfuncion cardiaca en este grupo de pacientes puede llevar
al transplante de este érgano®.

En la evaluacion electromiogréfica (EMG) de los pacientes
con DMB, cambios miopaticos son encontrados como
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potenciales de unidades motoras pequenas y polifasicas con
un reclutamiento precoz*. Fibrilaciones y descargas complejas
repetitivas son cominmente vistas en los misculos en reposo,
especialmente en los proximal y paraespinal®.

La realizacion de actividad fisica en la DMB es controvertida,
pues el entrenamiento de alta intensidad y actividad
muscular excéntrica puede ser prejudicial en pacientes con
distrofinopatias, mientras tanto, el ejercicio de resistencia con
baja intensidad es capaz de mejorar la fuerza, la resistencia y
la fatiga, sin efectos deletéreos musculares®. Con todo, cuando
se trata de paciente con DMB asociada a IC, esos datos no
estan totalmente aclarados.

Asi, el objetivo de ese relato de caso fue evaluar la
fuerza y la actividad electromiografica muscular, después
de programa de actividad fisica, en paciente con DMB en
fila de transplante cardiaco.

Relato del caso

Individuo aparentemente sano del sexo masculino, de 25
afos, sinti6 falta de aire y fatiga en 2005, hecho que lo hizo
procurar atencién médica, donde fue constatada congestion
pulmonar durante la evaluacién clinica. En esa oportunidad,
el paciente fue tratado con diuréticos y orientado a diminuir
la actividad fisica hasta la estabilizacion del cuadro clinico
para mejor investigacién. En el retorno, el paciente refirié
dificultad progresiva para subir escaleras y levantarse. Durante
la anamnesis, el paciente relat historia familiar de tres primos
con DMB, siendo encaminado a un neurélogo especialista en
distrofias musculares. Con la evaluacién clinica asociada al
elevado nivel de creatina quinasa, el paciente fue encaminado
a la realizacion de examen genético, donde se confirmé la
sospecha diagnéstica de DMB.

En el final de 2007, el paciente se quejé de cansancio a
los pequefios esfuerzos siendo encaminado para evaluacién
cardiovascular. El ecocardiograma mostré aumento significativo
del area cardiaca, insuficiencia mitral y fraccién de eyeccién del
ventriculo izquierdo de 20,0%. El estudio de ventriculografia
radioisotépica mostré reduccion de la funcién de los
ventriculos derecho e izquierdo en grado moderado y grave,
respectivamente. El consumo de oxigeno de pico, evaluado
durante el test de esfuerzo cardiopulmonar en cinta, fue de
10,3 ml/kg/min'. La inclinacion de la recta entre ventilacion
y produccién de diéxido de carbono (slope VE/VCO,) fue
de 31,8. Con el cuadro clinico del paciente y los exdmenes
complementarios, IC clase funcional IV fue diagnosticada.
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Después de 6 meses de la introduccién y optimizacion
medicamentosa (carvedilol 75 mg, losartan 100 mg, digoxina
0,25 mg, aldactone 25 mg, monocardil 80 mg y furosemida
80 mg), el paciente fue reevaluado, sin embargo su cuadro
clinico no present6 buena evolucién. Asi, el equipo clinico
opt6 por incluirlo en la fila tnica de candidatos a transplante
cardiaco. Posteriormente, el paciente solicitd al equipo
médico orientacién para préctica de actividad fisica, siendo
liberado y encaminado al Laboratorio de Actividad Fisica y
Salud para rehabilitacion fisica.

En el inicio de 2008, fueron realizados test de fuerza
muscular en el cuadriceps derecho y evaluacion de la actividad
electromiogréfica de los misculos vasto medial y lateral del
mismo miembro, antes y después del entrenamiento. Para
medicién de fuerza, el paciente fue posicionado sentado a
una altura en que los pies no tocasen el suelo y, a partir de 902
de flexién de la rodilla (dominante), fue realizada la extension
de la misma. Tres movimientos fueron realizados después del
comando verbal al paciente, y aceptado el mayor de ellos. La
medicién fue realizada con un dinamémetro modelo Crow
AT (Filizola). En el mismo movimiento de extensién de rodilla,
fue realizada la medicion de la amplitud electromiogréfica
de superficie del vasto medial y lateral. Para esa medicién,
un médulo acondicionado de senal electromiografico de dos
canales (Phoenix USB 2 V4.01 R8) fue utilizado. Electrodos
de superficie fueron utilizados para captacion de la actividad
eléctrica de los musculos, segin las recomendaciones del
Surface EMG for the Non-Invasive Assessment of Muscles’.

Entre abril y agosto de 2008, se inicié el programa de
entrenamiento fisico, dos veces por semana, por un periodo de
tres meses en ambiente cerrado, con temperatura controlada
a 22° C. El ejercicio aerdbico fue realizado en cinta eléctrica
y el paciente fue orientado a controlar la velocidad de la
caminata entre 11 y 13 de la Escala de Borg?, con duracién
inicial de dos minutos, evolucionando gradualmente hasta
alcanzar 12 minutos. El entrenamiento de resistencia fue
realizado en estacion de musculacion de la marca NAKAGYM
con graduacién de peso de 1 a 21 kg. Inicialmente, fue
realizada una serie de tres repeticiones de movimiento
concéntrico activo asistido y excéntrico activo resistido con
carga minima, evolucionando a movimiento activo no asistido,
manteniéndose el mismo ndmero de series, repeticiones y
carga. Los ejercicios realizados fueron: Leg Extension, Leg Curl,
Lat Pulldown, Peck Deck y Press Pectoral. Para el monitoreo de
la frecuencia cardiaca, frecuencimetro de pulso de la marca
Polar fue utilizado.

Este protocolo tuvo aprobacién del Comité de Etica y el
paciente firmé el término de consentimiento. Los resultados
obtenidos en este estudio de caso demostraron que a pesar
del cuadro clinico estable e inalterado, ocurrié aumento
discreto en el VO, pico, en la fuerza musculary en la actividad
electromiogréfica (Tabla 1).

Discusion

En este estudio, describimos de forma pionera, el efecto
del entrenamiento fisico en la fuerza muscular esquelética y
en la actividad electromiogréfica en un paciente con DMB
asociada a IC.

Caso Clinico
Datos del paciente
Antes Después
Datos Antropométricos
IMC 24,7 253
Cintura (cm) 88 92
Test cardiopulmonar
Peak VO, mIOZ.kg'*.min'1 10,3 111
VE/VCO, slope 318 29
NYHA 4 4
MLHFQ 59 58
Test fuerza muscular
MID kg 5 6
Electromiografia
VMO reposo pV 10 13
VMO pico pV 107 156
VL reposo pV 10 19
VL pico pV 159 232

VO, - consumo de oxigeno; NYHA - New York Heart Association; MLHFQ -
cuestionario de calidad de vida de Minnesota; MDI - miembro inferior derecho;
VMO - vasto medial oblicuo; VL - vasto lateral.

En la evaluacién de la fuerza muscular de cuddriceps
derecho después de entrenamiento, se observé aumento
de 20,0% en relaciéon a la condicion preentrenamiento.
En estudio previo, fue demostrado en pacientes con DMB,
entrenados en ciclo ergdmetro, que hubo mejora de 40,0%
de la fuerza de extension de cuadriceps®. Entre tanto, en
este estudio, los pacientes presentaban apenas DMB sin
compromiso de la funcién cardiaca asociada, mostrando
que programa de entrenamiento fisico para paciente con
DMB asociado a la IC puede tener impacto positivo en el
desempeino muscular. Ademds de eso, también fue mostrado
que después de entrenamiento ocurrié aumento de 47,0%
en el VO, de pico’. En el estudio HF-ACTION, se observé un
aumento de 4,0% en el VO, de pico en el grupo de pacientes
que realizaron actividad fisica, mientras tanto, la expectativa
era de mejora de 10,0% después de entrenamiento®.

Nuestro estudio con DMB asociado a IC presenté una
mejora de 10,0% en el VO, de pico después del periodo
de entrenamiento, resultado este que es normalmente
considerado relevante. Esas diferencias observadas en estos
estudios son probablemente consecuencia de la debilidad
musculoesqueléticas, del compromiso cardiaco y de la
condicién fisica inicial, o sea, la mejora de la capacidad
fisica es inversamente proporcional a las limitaciones
del paciente. Ademds de eso, los pacientes realizaron el
test cardiopulmonar pre y post con tiempos distintos de
entrenamientos, lo que indica que tales diferencias deben
ser interpretadas con cautela.

En estudio previo, en el analisis de la amplitud
electromiogréfica pre y post entrenamiento del mdsculo
vasto medial oblicuo, se observé elevacion en el microvoltaje,
tanto en reposo como en el pico de la contraccion muscular,
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demostrando que la fuerza muscular en la DMB sufre
cambios suaves y compensados, sin embargo es preservada
en la mayorfa de los musculos, por lo menos en el inicio
de la enfermedad'. El aumento de fuerza muscular y la
mayor actividad electromiografica, evaluada después de
entrenamiento en este estudio, pueden ser sugestivos de
posible retardamiento del proceso esperado en la DMB.

Nuestro estudio de caso demostré resultados semejantes
obtenidos en el vasto lateral (Figuras TAy 1B) y que la actividad
fisica en la DMB asociada a la IC promovié aumento de
consumo de oxigeno, de fuerza musculary pequena elevacion
de la actividad electromiografica. Nuevos estudios podran
elucidar con mas detalles las alteraciones electromiograficas
y cardiolégicas en la DMB asociada a IC.
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Fig. 1- A: Pre entrenamiento; Canal A1: Vasto medial oblicuo (VMO); Canal A2: Vasto lateral (VL); B: Post entrenamiento; Canal A1: Vasto mediial oblicuo (VMO); Canal

A2: Vasto lateral (VL).
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