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RESUMEN

La distrofia mioténica de Steinert (DM1) es una enfermedad hereditaria, caracterizada por desérdenes multisis-
témicos asociados a disfuncién muscular. Una de las manifestaciones clinicas mas frecuentes es el fenémeno
miotoénico, en el cual se produce un enlentecimiento de la relajacién muscular postisométrica. En este estudio
analizamos la presencia del fenémeno mioténico (FM) en movimientos de apertura cierre oral, movimientos de
la lengua y de otros musculos periorales, en 50 pacientes adultos con diagndstico molecular de DM1. Noso-
tros encontramos FM en los movimientos analizados en 32 de los 50 pacientes con DM1 analizados (64%),
dentro de los cuales, la mayor prevalencia afecté a los movimientos de la lengua, 21 casos (65,6%), seguidos
de los movimientos de apertura oral que afect6 a 14 pacientes y de los movimientos de cierre oral que presenté
fendbmeno mioténico en 7 pacientes. Sélo 2 pacientes expresaron el signo en apertura y cierre oral y en 1 caso
se encontr6 afectada la actividad del musculo buccinador. Este estudio muestra que los musculos de la region
orofacial son frecuentemente afectados en los pacientes con DM1, por lo que el clinico debe reconocer el FM
en estos pacientes.
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SUMMARY

Steinert’s myotonic dystrophy (DM1) is a hereditary disease, characterized by multisystem disorders associated
with muscle dysfunction. One of the most frequent clinical manifestations is the myotonic phenomenon (MP),
which produces a slowdown of post-isometric muscle relaxation. In this study, the presence of MP in the
opening and closing oral movements, movements of the tongue, and other perioral muscles in 50 adult
patients with DM1 molecular diagnostics was analyzed. We found MP in 32 of the 50 patients analyzed with DM1
(64%), among which 21 cases (65.6%) were affected with impaired movements of the tongue (highest prevalence),
followed by the oral opening movements, which affected 14 patients, and oral closing movements presented in 7
patients. Only 2 patients expressed the symptom of oral opening and closing movements, and in 1 patient,
buccinator muscle activity was observed. This study demonstrates that the muscles in the orofacial region are
frequently affected in patients with DM1, and hence, the clinician should recognize the MP in these patients.
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INTRODUCCION

La distrofia mioténica de Steinert (DM1) es una en-
fermedad multisistémica que se transmite de mane-
ra autosémica dominante (1), de baja prevalencia en
la poblacién (2, 3) y que puede desarrollarse en cual-
quier periodo de la vida, con una mayor incidencia
entre los 20 y 49 anos (4). Los pacientes suelen ser
diagnosticados de manera tardia debido al deterioro
progresivo de la funcién muscular

En el sistema estomatognético la DM1 se acompana
de alteraciones en el crecimiento facial, relacionadas
con un menor modelamiento muscular del desarro-
llo (5), dificultades de habla (6) y un aumento del
riesgo de caries, gingivitis y desordenes de la articu-
lacién temporomandibular (7), por lo cual el odont6-
logo debe ser capaz de reconocer esta enfermedad.

Una de los signos caracteristicos, de utilidad para el
diagndstico, es el denominado fenémeno miotdnico,
que se manifiesta como dificultad en la relajaciéon
muscular, consecuentemente, con una disminucion
en la velocidad de ejecucién de los movimientos vo-
luntarios. Existen escasos reportes de fenémenos
mioténicos en los misculos masticadores (5). Para
la practica odontoldgica resulta relevante conocer el
fendbmeno mioténico en las estructuras musculares
del sistema estomatognético, debido a que la apari-
cién del enlentecimiento de la actividad muscular,
puede estar enmascarada con posiciones antiélgicas
o con dificultades mecénicas en los movimientos de
apertura y cierre oral, como ocurre en desplazamiento
anterior del disco de la ATM, siendo necesario su
diagnoéstico diferencial (8).

El objetivo de este estudio es analizar la prevalencia
del fenémeno mioténico en el sistema estomatog-
nético, en 50 pacientes con DM1.

MATERIAL Y METODOS

El estudio fue aprobado por la comisién de ética e
investigacion del Hospital das Clinicas de la Facultad
de Medicina de la Universidad de Séao Paulo (HC-
FMUSP). Los pacientes fueron voluntarios, informa-
dos de la naturaleza del estudio y dejaron constancia
escrita de su consentimiento.
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Participaron en este estudio 50 pacientes, 24 mujeres
(media 38,63 anos; SD 14,425) y 26 hombres (media
36,35; SD 12,093), con diagnéstico molecular de DM1
realizado con el método de Southern blot (9), atendi-
dos en el HC-FMUSP. Los pacientes no presentaban
otras enfermedades neurolégicas asociadas.

Se analiz6 la presencia de fenémeno mioténico en
los musculos de la masticacién y en otros musculos
de la cavidad oral. Se consider6 que el paciente pre-
sentaba fendmeno mioténico si tardaba mas de 0,5
segundos en iniciar el cese de la actividad de los
musculos evaluados.

Fenémeno mioténico en apertura

Los pacientes realizaron contraccién isométrica en
méxima intercuspidaciéon de los musculos elevado-
res mandibulares, durante 10 segundos. Después de
ese periodo se pidi6 a los pacientes que realizaran
apertura oral.

Fenémeno mioténico en cierre

Los pacientes realizaron apertura oral méaxima, que
luego mantuvieron por 10 segundos, por contrac-
cién isométrica de los musculos depresores mandi-
bulares. Posteriormente periodo se pidi6 a los pa-
cientes que realizaran cierre oral.

Fenémeno mioténico en otros musculos de
la cavidad oral

Mediante evaluacién funcional, se analiz6 la presen-
cia de retardo en la relajaciéon de los musculos facia-
les y de la lengua. Los musculo faciales se evaluaron
mediante la expresion facial y los musculos de la
lengua se analizaron como grupo con movimientos
de protrusién y retraccién lingual.

RESULTADOS

La presencia de fenémeno mioténico en alguno de
las funciones del sistema estomatognatico analiza-
das se encontré en 32 de los 50 pacientes con DM1
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analizados (64%), dentro de los cuales, la mayor
prevalencia afect6 a los movimientos de la lengua,
21 casos (65.6%), seguidos de los movimientos de
apertura oral que afecté a 14 pacientes y de los
movimientos de cierre oral que presenté fenémeno
mioténico en 7 pacientes. Sélo 2 pacientes expre-
saron el signo en apertura y cierre oral y en 1 caso
se encontré afectada la actividad del musculo
buccinador.

En la mayoria de los pacientes que expresaron fené-
meno mioténico en apertura y cierre también se en-
contraba alterado el movimiento de la lengua.

El detalle de la distribucién del fenémeno mioténico
en los 32 pacientes que expresaron el signo en los
movimientos del sistema estomatognatico analiza-
dos se encuentran en la Tabla 1.

DISCUSION

En este estudio encontramos una alta incidencia de
fenémeno mioténico orofacial en las funciones de
apretura y cierre y movimientos linguales, lo que se
manifiesta en un enlentecimiento del movimiento que
dificulta la colaboracién del paciente en la atencién
odontoloégica y en el cuidado de su salud oral, por lo
que la DM1 actia como factor de riesgo para el de-
sarrollo de caries y gingivitis (10). La mayoria de los
pacientes que presentaron el fenémeno mioténico
tenian algin compromiso lingual, lo que implica al-
teraciones en la fonoarticulacién que puede confun-

dirse con desérdenes mentales y disminuyen la au-
toestima del paciente.

La presencia del fenémeno mioténico sugiere cam-
bios morfolégicos importantes en los musculos mas-
ticadores que implican disminucién de la fuerza mus-
cular, posiblemente asociada al reemplazo de fibras
musculares y de los husos neuromusculares por teji-
do adiposo y el aumento del tejido conectivo entre las
fibras musculares (10). La alteraciones originadas por
la disminucién de un importante input propioceptivo
muscular pueden verse aumentadas en estos pacien-
tes por la pérdida de piezas dentarias, generando inesta-
bilidad mandibular y dislocacién de la ATM (8, 12, 13).

En conclusién, este estudio muestra que los muiscu-
los de la region orofacial estan frecuentemente afec-
tados en los pacientes con DM1, por lo que el clinico
debe reconocer el fenémeno mioténico, especial-
mente en casos en los cuales la expresién de la en-
fermedad ocurre en la vida adulta, como signo pre-
coz del desarrollo de la DM1.
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apertura cierre otros musculos la lengua apertura
de la cavidad oral y cierre
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Total 14 7 1 8 2
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