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ESCENARIO CLÍNICO
Paciente masculino, 18 años, con antecedentes de
DMB, miocardipatia dilatada (MD) y HTA. Consulta
por cuadro de 5 días de evolución caracterizado por
epigastralgia intensa, de carácter opresivo y vómitos.
Al momento del ingreso: afebril, vigil, atento,
orientado en todas sus esferas. Refiere leve pérdida
progresiva de fuerza muscular en miembros inferiores
con leve alteración de la marcha. Además, disnea de
moderados esfuerzos que ha ido aumentando
progresivamente desde hace 1 mes
aproximadamente. Se hospitaliza por sospecha de
insuficiencia cardiaca descompensada (IC).

INTRODUCCIÓN
Las distrofinopatías son un grupo de enfermedades
neuromusculares producto de mutaciones en la
distrofina citoesquelética. El síntoma principal es la
debilidad del músculo estriado. Las miocardiopatías
en distrofinopatías son cada vez más frecuentes,
contribuyendo significativamente a su
morbimortalidad. En este grupo, encontramos la
distrofia muscular de Becker (DMB), con incidencia
de 1: 19.000, inicio más tardío y clínica menos grave
en comparación con Distrofia Muscular de Duchenne
(DMD). Sin embargo, más del 70% de los pacientes
con DMB desarrollan miocardiopatía, siendo la
principal causa de muerte. (1,2)
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PREGUNTA CLÍNICA
En pacientes con MD por DMB ¿El tratamiento con
Glucocorticoides asociado a terapia estándar de IC
comparado con solo terapia estándar aumenta la
sobrevida?

ABORDAJE METODOLOGICO
Considerando la evidencia disponible respecto de las
distrofinopatías se optó por indicar prednisona 40
mg/día + terapia estándar de IC (IECA,
Espironolactona+Bisoprolol). (2,3,4)

RESOLUCION DEL CASO
Tratándose de una enfermedad crónica, no fue
posible evaluar a corto plazo los efectos de dicha
intervención. Se indicó control y seguimiento con
ecocardiografía cada 6 meses por cardiología,
manteniendo la terapia indicada.
DISCUSIÓN Y CONCLUSION
Con la evidencia actual no fue posible responder la
pregunta planteada. Esto debido a que existen más
artículos enfocados en la DMD que en la DMB, lo
cual puede deberse a que la primera es condición
más grave y de peor pronóstico (1,4,5). Se necesitan
más estudios para avanzar en establecer la mejor
opción terapéutica en DMB.
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