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LA DISTROFIA muscular e:; una miopatía gené
ticamente determinada, caracterizada por de

generac'.ón de los músculos esqueléticos, sin altera

ciones en la inervación, aun cuando se encuentren 
cambios regresivos severos1,5,6, 10,U,13• La etiología 
es desconocida y puede producir muerte temprana
mente, 

El problema del diagnóstico de los padecimien
tos musculares es grande, ya que la sintomatología 
suele ser ambigua, la electromiografía sólo proporcio
na diagnósticos fisiopatológicos; las pruebas químicas 
son escasas e inespecíficas y la biopsia muscular que 
es la mejo' arma existente, tiene el inconveniente 
de estar limitada a los casos en fase inicial del pa
decimiento o los con lesiones poco ostensibles2 ,a.7, 
9 15 

Con el propósito de hacer un estudio compara
tivo de la ultraestructura del músculo con su aspecto 
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morfológico al microscopio de luz, realizamos el pre
sente estudio en pacientes con distrofia muscula r 
congénita. 

MATERIAL y MÉTODOS 

Realizamos un estudio comparativo al micros
copio de luz y al microscopio electrórtico en biopsias 
musculares provenientes de ocho paciente, de d ifr
rentes edades, con distrofia muscular congénita, y 
otros cinco pacientes más, sin patología muscular, 
grupo que nos sirvió de control. 

Se seleccionó un músculo fácilmente accesible y 
a fectado por la enfermedad7, 12 , 14• Con la téc
nica habitun1 de asepsia se preparó la reg:ón de la 
biopsia y se aplicó anestesia local con xilocaína, cui
dando de no infiltrar el músculo. 

Se hizo una incisión de piel, de 2.5 cm de largo. 
Se incidió la fascia muscular siguiendo el eje lon
gitudinal de las fibras musculares; se aisló un frag
mento de !Ilúsculo por disección roma, aproximada
mente de 1.5 cm con tijeras de filo fino, se cortó el 
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fragmento '~n sus extremo_¡ y con cuidado para 118 

desgarrarlo o sobreestimarlo. se quitó del cuerpo mus
cular y se extendió cuidadosamente sobre una su
perficie estfril no ab:;orbente: en seguida con una 
hoja de rasurar esterilizada (previam ente limpiada 
con aceton;:>. pa ra desengrasarla) montada en una 
pinza hemostática, se hicieron dos incisiones longi
tudina les a las fibras musculares, separando en tres 
fragmentos la biopsia del músculo. 

Un ff3gmento i:e introdujo en un frasco conte
niendo 98.53 de sclución de Zenker y 1.5% de 
ácido glutárico. Otro se colocó durante 30 minu to3 
en una cajél de P etri, preparada con un papel filtro 

humedecido con solución fisiológica para que el 
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Fig. 1. H aces de fibras musculares normales con sus estriacio
nes transversales características. 650 x 

Fig. 2. F ibras musculares normales (n) y fib :·as ele menor 
cali bre (c). 450 x 

tejido perdiE'ra su excitabilidad y no tener e.xsesiva 
contracción por el agente fijante, después se trans
fir ió a un frasco conteniendo formol al 10% . El 
te:rcero se mantuvo en tetróxido de osmio al 1 %, 
amortiguado a un pH de 7.4 a 7.6 por el método 
de Palade mcdificadc ; fue seccionado con la hoja 
de rasurar i:iguiendo el eje longitudinal y trans
versal de las fibras mu~culares en fragmentos como 
de 1 mm. de espe3or, teniendo cuidado de no hacer 
cortes oblicuos. 

P ara la microscopía de luz se usó la técnica de 
inclusión en parafina y las. tinciones de hematoxilina 
y eosina y el tricróm.ico de G allego. 

Para el estudio con el microscopio electrónico. 
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Fig. 3. Fibras musculares atrufiadas (a) y una de gran ta
maño (g). 450 x 

Fig. 4. Fibra muscular con degeneración hialina (h). 450 x 

el fragmento , fijado en la solución de tetróxido de 
osmio, se incluyó en Ep::in 812 , se polimerizó en una 

estufa a 709C, se cortó con ultramicrotomo Porter 
Blum MT-1 y MT-2, los cortes obtenidos se obser· 
varon con un micros.copio electrónico Akashi-50. 

RESULTADOS 

De los ocho casos estudiados y observado3 con 
el microscop:o de luz, encontramos tres sin alt:ra
ciones morfológicas y cinco con lesiones de miodis
plasia. Al microscopio electrónico, en todas las biop· 
sias se encontraron lesiones. 

Histológicamente, las biopsias musculares in-
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terpretadas como normales, presentaron sus carac
terística3 habituales ( fig . 1 ) . Las biopsias interpre
tadas como alteradas mostraron haces con fibras 
musculares normales entre fibras de menor calibre 
(fig. 2), tamb:én se encontraron algunas de gran 
tamaño, en centraste notable con las atrofiadas, sin 
estriaciones transversales ( fig . 3) . 

Un rasgo común de los cinco casos con lesio
nes fue la separación de fibras musculares en fi
bras indep~ndiente:s , con degeneración hialina y 
distintos sarcolema en el mismo tubo endomisial (fig. 
4) . 

En corte ::; tran ::;v<:rsales, las células musculares 
mm:traron contorno redondo en lugar del usual po

ligonal (fig. 5), gran variabilidad del tamaño y 
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Fig. 5 . Co:te transversal de un haz muscular con fibras de 
contorno redondo que difiere al poligonal, un núcleo (n) se 

encuentra dentro del sarcoplasma. 450 x 

Fig. 6. Corte transversal con fibras musculares de tamaño 
variable, redondas y centraEnción del núc'.e~· (n). 450 x 

centralización del núcleo (fig . 6). No se encontra
ron fascículos con fibras atróficas que indicaran de
nervación. 

Al microscopio electrónico, las biopsias contro
les de tejido muscular normal. presentaron su mem
brana limitante externa, llamada sarcolema, de apro
ximadamente 75 A d~ espesor, limitando' los núcleos 
en la periferia de la célula ( fig. 7); en el sarco
plasma, la substancia fundamental, se: encontraron 
miofibrillas formadas por miofilamentos; con las 
estriaciones transversales ob:curas que corresponden 
a las bandas A ( Q), entre éstas se encontraron 
bandas claras 1 (J) que a su vez se encuentran 
atrave"adas por los discos Z ( fig. 8), el espacio 

comprendido entre éstos se le denomina sarcome:ra 
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que es la unidad de contracción muscular. También 
encontramos glucógeno, retículo sarcoplásmico y mi
towndrias, dispuestas entre las miofibrillas, cuya fun· 
ción es la de proporcional la energía necesaria para 
el trabajo de las células. 

Las fibras musculares con alteraciones modera
das, presentaron dilataciones vacuolares de tamaño 
variable (fig. 9), aumento irregular de los espacios 
interfibrilares, con extremos poco precisos, restos de 
substancia fibrilar y vesículas ( f ig. 1 O). Los cam
bios más s¿veros se: observaron en las biopsias con 
lesiones visibles al microscopio de luz, consistieron 
en desorganización, desintegración y fragmentación 
de miof ibrillas, miofilamentos y discos Z, con gran

des vesículas vacías ( figs. 11 y 12). Las mitocon-
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Fig. 7. Segmento de una fibra ;nuscular norm:1l, en la perife. 
ria, se observa el sarcolema (s), dos núcleos (n) , en el sarco. 
plasma se encuentran las bandas A obscuras (a) y las 1 cla. 

ras ( i) atravesadas por los discos Z (z). 3,500 x 

Fig. 8. A mayor aumento en el sarcuplasma se identifica !os 
discos Z (z), miofibrillas (F) constituidas por miofilamentos 

(f) y mitocondrias (m). 5,000 x 

drias y el retículo sarcoplásmico tamb ~én mostraron 
desorganización; el núcleo presentó superficie irre
gular y alejado del sarcolema, el cual fue morfoló· 
gicamente !1orm2l ( Lg. 13). 

COMENTARIO 

Los cinco casos controles de: tejido muscular 
tanto histo1ógica como ultraestructuralmente fueron 

nonnales. De las ocho biopsias musculares estudia'-
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das de pacientes con luxaciones recidivantes por dis

trofia musci!lar; histológicamente e:n tres casos no 

se descubrieron lesiones visibles, y cinco se diag

nosticaron como miodisplasia; en cambio, con el uso 

del microscopio electrónico, en todas las biop3ias se 

encontraron alteraciones. No· encontramos correla

ción entre la severidad de la lesión morfológica y 

la evolución de las manifestaciones clínicas, .. hecho 

ya señalado en otros estudios5,18. 

_ e '· .Las características histológicas de : la distrofia 
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muscular observadas al m'.croscopio de luz hicieron 
posible difr:1enciarlas de los casos con atrofia neuro
muscular e!'.tudiados anteriormente por nosotros7 y 

otros autores4, por lo que este diagnó3tico morfo-
lógico es de gran utilidad. . 

Sin embargo, con el uso de:! microscopio elec
trónico, las alteraciones ultráestructurales de las di
ferentes variedades de distrofia muscular y de .atrofia 
neuromuscular son similares y sólo difieren en seve
ridad. Se han encontradó5,17 alteraCiones ultraes-
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Fig. 9, Fibra muscu la r con dilataciones vacuolares (v) de 
tamaño variable, el resto del sarcoplasma se encuentra sin 

alteraciones. 5,000 x · 

Fig. 1 O. Segmento de una fibra muscular con aumento zonal de 
los espacios interfib: ila:es (E) , restos de substancia·· fibriiar 

(F) y vesículas (V), 4,000 x 

tructuraks s:mejantes en . casos de distrofia muscu
lar y esclerosis lateral amiotrófica , consistentes en 
vesículas, aumento de los espacios interfibrifares, 
desorganización de las mitocondrias , miof ibrillas , 
miofflamentos y bandas Z. Estos hallazgos inespe
rados fueron confirmados en nuestro propio estu
dio, al encontrar grandes vesículas de varios ta
maños que interpretamos como sarcotúbulos dilata
clc s, s:n cmb;.irgo algunas probablemente C:órrespan.:. 
dieron a mitocondrias edematosas con disolución de 
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Fig. 11 . Segmento de fibra muscular con aumento irregular 
de los espacios interfibril a~es (e) , desorganización y desinte
gración (D ) de miofilamenlcs. Hay ves.ículas ( v) y el sarco.l e-

ma (s) no muestra alte aciones. 4,000 x 

Fig. 12. Se observa en mayor proporción la desorganización y 
desintegración de miofibrillas, micfilamcntos· ( ]':.1L) y discos Z 

(z). 5,000 X 

Fig. 13. Segmcrit::> de fibra rnmcular con el sarcolema (s) sin 
alteraciones, el núcleo ( n) separado y su co·ntorno irregular. 
Los rniofilarnentos, rniofibri llas, discos Z, retículo endoplás
rnico y n1i tocondrias (n) \e encuentran desorganizados. 4,000 X 
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sus cr~stas ; se obJervó además aumento de los e3-
pacios interfibrilares, desorganización de las mito
condrias, miof ibrillas, miofilamentos y bandas Z . 

En estcdos tempranos de la distrofia muscular 
los casos, s:n lesiones visibles al microscopio de luz, 
mostraron é"'lteraciones ultraestructurales, las cuales, 
correlacionadas con las manifestaciones clínicas, nos 
dan datos para sugerir que con el microscop:o elec
tronico se: pueden descubrir lesiones primarias y muy 
tempranas en el músculo. Los hallazgos clínicopato
lógicos y los estudios de enzimas del suero conf ir
man el dia9nóstico de distrofia muscular; el aumen
to de enzimas puede: ser debido a: un defecto de la 
membrana celular lo que aumenta la aldolasa y la 
crea tina. 

Se sabE' que el sarcolema puede estar alterado 
funcionalmente pero no morfológicamente9 ya que 
es más resistente que: los miofilamentos y organitos; 
lo cual explica que nosotros no encontramos lesio
nes en la membrana celular. 

Creemos es ne·cesario tener la combinación di> 
los estudios clínicos, de laboratorio, morfológicos 
con los usos microscópicos de luz y electrónico; para 
comprender mejor la enfermedad ya que un estudio 
aislado no es suficiente para establecer el diagnós
tico preciso principalmente en estados iniciales de la 

distrofia muscular congénita. La ventaja de los es
tudios al microscopio electrónico consiste en el hecho 
que: permite descubrir lesiones tempranas, todavía no 
visibles a los aumentos usados al microscopio de luz. 

RESUM EN 

Se realizó un estudio¡ comparativo con los uso> 
del microscopio de luz y del microscopio electrónico 
en biopsias musculares provenientes de ocho pacien
tes, con distrofia muscular congénita . 

Histolñgicamente encontramos tres sin altera
ciones y cinco con miodisplasia, lesiones que fueron 
diferentes a las de neuropatía. Al microscopio elec· 
trónico, en todas las biopsias, se encontraron lesio
nes, pero fueron similares a las de atrofia neuromus
cular. 

Creemos necesario la combinación de lo·s es
tudios clínicos, de laboratorio, morfológicos por me
dio de la aplicación de los microscopios de luz y 
electrónico, para comprender mejor a este tipo de 
enfermedades, ya que un estudio aislado no es su
ficiente para establecer el diagnóstico preciso prin
cipalmente en estados iniciales de la distrofia mus
cular congénita. 
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