CASO CLINICO

Un caso clinico de enfermedad de Hirayama y Distrofia MiotOnica
¢Que hacer con una trabajadora con dos
enfermedades raras que afectan su puesto de trabajo?
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RESUMEN.

Las enfermedades de Steinert e Hirayama son dos entidades
etiologicamente distintas que afectan el sistema locomotor
con implicaciones neurologicas, catalogadas como raras suelen
manifestarse de manera temprana en adultos o jévenes en actividad
laboral.

La enfermedad de Steinert es una miopatia autosoémica dominante que
combina distintos grados de debilidad muscular y cansancio cronico.
A su vez la enfermedad de Hirayama es una mielopatia cervical que
causa debilidad y atrofia distal de los miembros superiores, clinicas
que afectan la funcionalidad de la persona.

La Medicina del Trabajo se enfrenta a retos en procura de conciliar

la actividad del trabajador en el ejercicio de sus tareas con las
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A CLINICAL CASE OF HIRAYAMA DISEASE AND MYOTONIC
DYSTROPHY. WHAT TO DO WITH A WORKER WITH TWO RARE
DISEASES THAT AFFECT HER JOB?

ABSTRACT

Steinert and Hirayama diseases are two etiologically different entities
that affect the locomotor system with neurological implications,
classified as rare, usually manifest early in adults or young people in
work activity.

Steinert’s disease is an autosomal dominant myopathy that combines
varying degrees of muscle weakness and chronic fatigue. In turn,
Hirayama disease is a cervical myelopathy that causes weakness and
distal atrophy of the upper limbs, clinics that affect the functionality

of the person.
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¢Que hacer con una trabajadora con dos enfermedades raras que afectan supuesto de trabajo?

patologias de base en busca de una buena adecuacion del puesto
de trabajo.
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Caso Clinico

Mujer de 34 afios, Celadora de profesion y vinculada
a la institucion 5 afos atras, pero renuente a la
valoracion inicial, acude a los Servicios de Prevencion
de Riesgos Laborales (SPRL) del Hospital Universitario
Rey Juan Carlos con diagnostico de distrofia
miotonica tipo Steinert, probable enfermedad de
Hirayama y hernia discal cervical C5-C0, su presencia
estuvo motivada por las recomendaciones dadas por
su médico tratante de neurologia unos 15 dias antes
por manifestar ademas molestias lumbares desde
hacia dos afos.

Sin antecedentes alérgicos, era fumadora de 5
cigarrillos/dia, le habian practicado una septoplastia

y recibia como tratamiento hidroferol y acido folico.

Dentro de sus actividades en el area de servicios
generales, destaca traslado de paciente con empuje
de silla de ruedas o camilla, movilizacion de pacientes
y esporadicamente remocion de mobiliario.

En la anamnesis referia dolor lumbar progresivo que
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Occupational Medicine faces challenges in trying to reconcile the
activity of the worker in the exercise of their tasks with the underlying
pathologies in search of a good adaptation of the job.
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irradiaba a Miembro Inferior derecho (MID), clinica
que le limitaba sus tareas, referia buen manejo
y fuerza de las extremidades superiores, negaba
molestias importantes a nivel cervical. Constantes
normales IMC 28, a la exploracion se observaba leve
amiotrofia de la musculatura intrinseca de la mano
derecha, retraccion ligera del dedo pulgar derecho
con debilidad 1/5 para la extension, pero 4-/5 en el
resto, mano izquierda muy leve amiotrofia con fuerza
4+/5 sus arcos y fuerza de los miembro superiores
(MMSS)
antalgica con lasegue y bragard negativos, reflejos

estaban conservadas, habia marcha
de los miembro inferiores (MMII) hipoactivos, el
electrocardiograma es normal y la analitica, segun
protocolo para su puesto de trabajo no destacaba
alteraciones.

Dado sus antecedentes se emiti0 un apto con
limitaciones y revision a los seis meses, mientras
era valorada por el especialista, el servicio de
traumatologia concluye por resonancia magnética
una discopatia L5/S1 con compromiso de la raiz de



S1, lesion en el pediculo derecho L2 y rectificacion
de la columna lumbar. Ante el nuevo hallazgo de la
hernia lumbar se planteo la pertinencia de ofrecerle
una adaptacion del puesto de trabajo.

Antecedentes

Las enfermedades de Steinert e Hirayama son dos
entidades etiologicamente distintas que afectan el
sistema locomotor con implicaciones neurologicas,
catalogadas como enfermedades raras suelen
manifestarse de manera temprana en adultos o
jovenes que pueden estar en plena actividad laboral.
La Distrofia Muscular Miotonica tipo 1 (DM1),
también llamada enfermedad de Steinert es de gran
variabilidad clinica, es una miopatia autosémica
dominante con penetrancia casi completa con
dano neurologico, cardiolégico, respiratorio,
endocrinologico y digestivo®®. Aunque es de baja
ocurrencia (< 5/10.000),esla miopatia mas prevalente
en el adulto, con alteracion practicamente todos los
organos y tejidos®. Esta afeccion multisistémica
combina diversos grados de debilidad muscular,
arritmias o trastornos de conduccion cardiaca,
cataratas, danos endocrinos, trastornos del suefio
y calvicie®. Los mayores sintomas incapacitantes
o molestos para los pacientes es la limitacion,
cansancio cronico, la movilidad, somnolencia diurna
y alteraciones digestivas, pero las complicaciones
respiratorias y los trastornos cardiacos reducen la
esperanza de vida de los afectados™. Su variabilidad
fenotipica implica que deba tener atencion
multidisciplinar y en los altimos afios se ha avanzado
en el conocimiento de la enfermedad y su manejo®.
La enfermedad de Hirayama o Amiotrofia Monomélica
(AM) es un trastorno raro de la neurona motora
inferior que causa debilidad, atrofia distal de los
miembros superiores de manifestacion unilateral que
empieza en la mano y el antebrazo por compresion
de la cara anterior de la médula espinal contra el
margen posterior del cuerpo vertebral, causada por
el desplazamiento anterior del saco dural cervical,
debido a flexiones repetidas del cuello®.

Es una mielopatia cervical mas frecuente en sexo
masculino, entre los 15 y 25 anos de edad con una
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media de 20 anos, es de comienzo insidioso que
puede progresar y estabilizarse hacia los 5 anos. La
atrofia y debilidad muscular afectan a los miotomas
cervical C7 hasta T1, no obstante los estudios
neurofisiologicos pueden detectar afectacion
subclinica a partir del miotoma C5®.

La etiologia es desconocida se habla de falta de
elasticidad de la duramadre a nivel de la columna
cervical, que provoca en los movimientos de flexion
fenomenos de compresion méduloradicular®  se
evalia también la posibilidad de que exista una
isquemia venosa secundaria al desplazamiento
anterior del saco dural durante la flexion recurrente
del cuello®. Teniendo en cuenta como causa la
flexion del cuello, se ha empleado la ortesis cervical,
la fusion vertebral y la duraplastia asociada a fusion

como tratamientos®.
Discusion

Nuestro caso trata de una mujer que 10 afos atras,
a los 25 de edad, incursion6 como celadora y hacia
dos anos se habia vinculado a nuestro hospital
llevaba seguimiento por el servicio de neurologia de
su area de atencion hospitalaria por afectacion de
la fuerza de sus manos, inicialmente los sintomas se
explicaban por una hernia discal cervical (C5-C0),
pero notaron unilateralidad marcada y mayor
compromiso del primer dedo de la mano derecha,
tras un electromiograma con un patrén sospechoso
deciden hacer el estudio genético donde se confirma
el diagnostico de Enfermedad de Steinert, hacen
estudio extensivo a la familia logrando identificar al
padre y un hermano como también portadores de la
anomalia en el locus 19q13-2.

Las imagenes de la resonancia de columna cervical
mostraban ademas un discreto grado de atrofia focal
y alteracion de la sefial medular anterior a nivel de
C5-C6 compatibles con la enfermedad de Hirayama
0 amiotrofia monomélica.

Durante todo el tiempo no le fue impedimento para
sus tareas portar con estas afecciones a la vez que
restaba importancia a la valoracion médica laboral,
pese a que ya tenia recomendaciones para evitar
actividades de peso y fuerza. No fue hasta sentir
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¢Que hacer con una trabajadora con dos enfermedades raras que afectan supuesto de trabajo?

dolencias lumbares que incidian su rendimiento
e impedian una vida social al culminar su jornada
laboral lo que le hizo reaccionar a tocar la puerta de
nuestro SPRL.

Este caso nos permite hacer un doble analisis. Por una
parte la actuacion frente a la adaptacion de un puesto
de trabajo ante una situacion con varias afecciones y
por el otro lado la necesidad de promover entre los
trabajadores la importancia de la valoracion médica
ofrecida en su entorno laboral.

Enfrentado el equipo médico a un caso que no
solo la trabajadora cursaba con dos patologias
raras que impactan en la fuerza muscular, sistema
de gran demanda en la naturaleza de su profesion,
sino también la existencia de hernias discales en
dos porciones distales de la columna vertebral,
condiciones anatomicas sensibles a la carga y a la
fuerza.

Le fue concedido un “apto con limitaciones” que
restringia la manipulacion manual de carga a 10
kilos y evitar cargas suspendidas y no realizar
tareas que requirieran flexo-extension del tronco
amplias repetidas y mantenidas. Seis meses
después acude con el diagnostico por el servicio
de traumatologia de hernia discal a nivel de L5/S1
con componente postero lateral derecho extruido
y migrado caudalmente que compromete la raiz S1
ipsilateral, ademas lesion esclerosada en el pediculo
derecho de L2.

Dada sus limitaciones y con el animo principalmente
de prevenir progresion de sus hernias discales se
adopto a la trabajadora en el area de informacion, en
la primera revision, a los seis meses de la adaptacion,
comento estar bien en cuanto a la no ejercicio de
fuerza fisica, pero que sus capacidades le impedian
realizar con conformidad todas las responsabilidades
de orientar e informar alos usuarios,se le dificultaba la
expresion clara y atender solicitudes de informacion
en un hospital que mueve cientos de consultas al dia.
No siempre nos vemos abocados ante una situacion
donde el trabajador presente un par de enfermedades
raras y discopatias en dos porciones de la columna
vertebral, si mas la segunda o varios diagnosticos de
enfermedades conocidas que afectan sus tareas. El

centro de la medicina del trabajo es saber mantener

Rev Asoc Esp Med Trab ® Marzo 2021 © vol 30 ® Num. 1 ¢ 1-124

102

la utilidad del trabajador sin perder de vista la
importancia de cuidar su integridad y su salud.

La satisfaccion de la profesion se ve reflejada
cuando tenemos la habilidad de anticiparnos a
los posibles danos que pueda generar su trabajo
o sus antecedentes patologicos en el ejercicio de
la profesion. La valoracion médica laboral cobra
relevancia en su aspecto inicial porque nos permite
tener un punto de partida y objetivar un panorama
para el trabajador tanto si esta sano como si acude
con diagnosticos previos.

En este caso fue posible ofrecerle una adaptacion
tanto definitiva como satisfactoria, punto importante,
gracias a que la institucion pertenece a un consorcio
hospitalario, no todas las circunstancias lo permiten,
aun asi hay que perseverar por ofrecer un escenario
donde el trabajador pueda continuar prestando sus
servicios laborales.

La apatia inicial de la trabajadora por acudir a los
SPRL, servicios donde de le dio solucion a su mayor
problema que era la limitacion de las actividades
laborales con pérdida de la realizacion de sus roles
en su vida personal, clarifican el buen papel que
desde la especialidad de medicina del trabajo se
viene desarrollando, motivan a promover entre
el personal la importancia de las revisiones y
valoraciones médicas a la par que brinda satisfaccion
de poder vigilar, prevenir y atender la salud de los
trabajadores.

Conclusiones

La presencia de patologias raras o n6 que inciden
en las funciones laborales y afectacion adicional del
aparato locomotor estrechan las alternativas,impacta
en este caso al ser una persona joven con vida laboral
por delante, pero obliga a estudiar detenidamente
una nueva ubicacion, sobre todo que pueda realizar
sus tareas con agrado y buen rendimiento.

Siempre habra oportunidad para ofrecer un puesto
de trabajo que permita al trabajador realizarse a
pesar de sus circunstancias, aunque a veces se tercie
dificil. El dialogo y la explicacion de las condiciones
facilitaran la aceptacion tanto de los cambios como
de las limitaciones.



La medicina del trabajo como especialidad que tiene
un componente médico y un marco legal que la rige
se alza como responsable de una amplia franja de la
sociedad trabajadora al cumplir de vigia y protectora
de la salud toda vez que los recibe jovenes y los
entrega pasando la linea de ocurrencia de patologias
comunes.
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