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or
 fu
er
za
 en

su
 la
do
 iz
qu
ier
do
.L
os
 re
su
lta
do
s d
e e

ste
 es
tu
dio
 cu

es
tio
na
n 
la 
co
nv
e-

nie
nc
ia 
de
 re
ali
za
r e
jer
cic
ios
 d
e 
«m

us
cu
lac
ión
» 
co
n 
pa
cie
nt
es
 a
fe
c-

ta
do
s 
po
r F

SH
 a
sí 
co
m
o 
su
s 
po
sib
les
 e
fe
cto

s n
eg
at
ivo
s s
ob
re 
los

mú
scu

los
 ya
 en

fer
mo

s (
Br
ou
we
r,1

99
2)
.

Ot
ro
 tr
ab
ajo

,b
as
ad
o 
en
 p
ru
eb
as
 m
us
cu
lar
es
 n
or
m
ali
za
da
s e

n 
qu
e

se
 c
om

pa
ra
ro
n 
32
 p
ac
ien

te
s 
co
n 
32
 s
uje

to
s 
de
 c
on
tra
ste

,n
o 
ha

co
nf
irm

ad
o 
es
ta
 v
inc
ula

ció
n 
en
tre
 e
l u

so
 p
re
fe
re
nt
e 
de
l l
ad
o

do
mi
na
nt
e 
y u

na
 p
érd

ida
 m
ay
or
 d
e 
la 
fue

rz
a 
mu

scu
lar
 h
om

ola
ter
al.

Su
s a
uto
res
 su
gie
ren
 m
ás
 b
ien
 u
n 
pro

ce
so
 in
trín

sec
o 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad

(Ta
wi
l,1
99
4)
.

Fin
alm

en
te
,p
ar
a 
Ki
lm
er,

los
 p
roc
ed
im
ien
tos
 d
e 
pr
ue
ba
s m

us
cu
lar
es
,

cu
an
do
 se
 an

ali
za
n t
en
ien
do
 só
lo 
en
 cu
en
ta 
alg
un
os
 gr
up
os
 m
us
cu
lar
es

(ro
tad

ore
s e
xte
rn
os
 y 
ab
du
cto
res
 de

l h
om

bro
,e
xte
ns
ore

s d
e l
am

uñ
ec
a)

de
m
ue
str
an
 u
na
 d
eb
ilid

ad
 s
ign

ific
at
iva
m
en
te
 m

ay
or
 d
el 

lad
o

do
mi
na
nt
e (
Ki
lm
er,
19
95
).

RET
RA

CC
ION

ES
MU

SC
UL

AR
ES

Lo
s f
en
óm

en
os
 d
e 
re
tra

cc
ió
n 
m
us
cu
lar
,in

fre
cu
en
te
s e

n 
la 
FS
H,

se
 e
xp
lic
an
 p
or
 e
l d

es
eq
uil
ibr
io
 p
ro
vo
ca
do
 e
n 
un
a 
pa
re
ja 
de

m
ús
cu
lo
s a
go
nis
ta
-a
nt
ag
on
ist
a.
Cu

an
do
 un

o 
de
 es
to
s g
ru
po
s e
stá

afe
ct
ad
o,
el 

ot
ro
 g
ru
po
 s
e 
co
nt
ra
e 
al 
no
 e
nc
on
tra

r 
la 
m
ism

a
re
sis
te
nc
ia.

La
s r
et
ra
cc
io
ne
s s
e 
pr
od
uc
en
 e
n 
fu
nc
ió
n 
de
 4
 cr

ite
rio

s:
- f
ac
to
re
s p

os
ici
on
ale
s

- v
elo

cid
ad
 d
e 
ins
ta
lac
ió
n

- e
qu
ilib

rio
 d
e 
fu
er
za
s y

- e
xis
te
nc
ia 
de
 u
n 
«c
ar
ác
te
r r
et
rá
ct
il»
 (q
ue
 e
s d

éb
il e

n 
la 
FS
H)
.
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Afe
cci
ón
 re

spi
rat

or
ia 

n
Bib

lio
gra

fía

BIB
LIO

GR
AFÍ

A
n
 B
RO

UW
ER
 O
.F.
,P
AD

BE
RG

 G
.W
.,V
AN

 D
ER
 P
LO

EG
 R
.J.O

.,
RU

YS
 C
.J.M

.,B
RA

N
D
 R
.:
«T
he
 in
flu
en
ce
 o
f h
an
de
dn
es
s o

n 
th
e

dis
tri
bu
tio
n 
of
 m

us
cu
lar
 w
ea
kn
es
s 
of
 th

e 
ar
m
 in
 F
ac
io
sc
ap
ulo

-
hu
m
er
al 
M
us
cu
lar
 D
ys
tro

ph
y»
. B
ra
in,
19
92
,1
15
,1
58
7-
15
98
.

n
FIT

ZS
IM
O
N
S 
R.
B.
:«
Fa
cio

sc
ap
ulo

hu
m
er
al 
dy
str
op
hy
:th

e 
ro
le

of
 in
fla
m
m
at
io
n»
. L
an
ce
t,1

99
4,
34
4 
(8
92
7)
:90

2-
90
3.

n
KI
LM

ER
 D
.D
.,A

BR
ES
CH

 R
.T.
,M

CC
RO

RY
 M
.A
.,C

AR
TE
R 
G.
T.,

FO
W
LE
R 
W
.M
.,J
O
HN

SO
N
 E
.R
.,M

CD
O
N
AL

D
 C
.M
.:
«P
ro
file

s
of
 n
eu
ro
m
us
cu
lar
 d
ise
as
es
 - 
Fa
cio

sc
ap
ulo

hu
m
er
al 
 d
ys
tro

ph
y»
.

Am
.J.
Ph
ys
.M

ed
.R
eh
ab
il.,
19
95
,7
4,
Su
pp
I.5

:S
13
1-
S1
39
.

n
PA
D
BE
RG

 G
.W

.:
«W

hy
 ce

lls
 d
ie 
in 
fac
io
sc
ap
ulo

hu
m
er
al 
m
us
-

cu
lar
 d
ys
tro

ph
y ?
».
Cli
nic
al 
Ne
ur
olo
gy
 an

d N
eu
ros
ur
ge
ry,
19
92
,S
21
-

S2
4.

n
TA
W
IL 
R.
,M

AC
D
ER
M
O
TT

 M
.P.
,M

EN
D
EL
L 
J.R
.,K

ISS
EL
 J.
T.,

G
RI
G
G
S 

R.
C
.,

CO
S 

L.
«F
ac
io
sc
ap
ul
oh
um

er
al 

m
us
cu
lar

dy
str
op
hy
 (F

SH
D
) -
 d
es
ign

 o
f n
at
ur
al 
his
to
ry
 s
tu
dy
 a
nd
 re

su
lts

of
 b
as
eli
ne
 te
sti
ng
».
Ne
ur
olo
gy
,1
99
4,
3 
44
2-
44
6.

AFE
CC

IÓN
RES

PIR
ATO

RIA
La
s 
pr
ue
ba
s 
fu
nc
io
na
les
 r
es
pi
ra
to
ria
s 
po
ne
n 
de
 m

an
ifie

st
o

pr
ob
lem

as
 r
es
pir
at
or
io
s,
inc

lui
do
s 
aq
ue
llo
s 
qu
e 
no
 a
lca
nz
an
 e
l

niv
el 
clí
nic

o,
en
 u
n 
43
 %
 d
e 
lo
s c
as
os
 d
e 
FS
H 
(e
n 
un
 1
3 
% 
de
 lo
s

cu
ale
s s
e p

ro
du
ce
 u
n 
sín
dr
om

e r
es
tri
ct
ivo

 gr
av
e)
.L
a d

ism
inu

ció
n

de
 la
 c
ap
ac
ida

d 
vit
al 
es
tá
 re

lac
io
na
da
 d
e 
m
od
o 
sig
nif
ica
tiv
o 
co
n

la 
pr
es
en
cia
 d
e 
de
fo
rm

ac
io
ne
s r
aq
uíd

ea
s.
N
o 
ex
ist
e 
re
lac
ió
n,
sin

em
ba
rg
o,
co
n u

na
 m
ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia 
de
 co

m
pli
ca
cio

ne
s p
ulm

on
ar
es

(K
ilm

er
,1
99
5)
.

En
 la
 F
SH

 e
l d
iaf
ra
gm

a,
m
ús
cu
lo
 in
sp
ira
to
rio

 p
rin
cip

al,
no
 se

 v
e

afe
ct
ad
o 
po
r e

l p
ro
ce
so
 d
ist
ró
fic
o 
y 
ra
ra
m
en
te
 se

 p
ro
du
ce
 u
na

de
bil
ida

d 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s i
nt
er
co
sta

les
.

Po
r 
el 

co
nt
ra
rio

,l
a 
afe

ct
ac
ió
n 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
ab
do
m
in
ale

s
inf
er
ior
es
 es
 re
sp
on
sa
ble

 d
e u

na
 to
s m

en
os
 ef
ica
z.
Pu
ed
e a

pa
re
ce
r

un
a i
ns
uf
ici
en
cia
 re

sp
ira
to
ria
 ca

us
ad
a p

or
 la
 lo
rd
os
is 
lum

ba
r y

/o
un
a e

sc
ol
io
sis
.

La
 hi
pe
rlo
rd
os
is 
co
nll
ev
a e

l a
pla

na
mi
en
to 
de
l tó

ra
x e
n s
en
tid
o a

nt
ero

-
po
ste
rio
r y
 la
 ve
rti
ca
liz
ac
ión
 de

l d
iaf
ra
gm

a,
su
sce

pt
ibl
e d

e a
fec
ta
r a
 la

fun
ció
n 
res
pir
at
or
ia.
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D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

l
AP
AR

AT
O
 M
US

CU
LA

R
l
 A
PA
RA

TO
 O
ST
EO

AR
TI
CU

LA
R

l
AP
AR

AT
O
 A
UD

IT
IV
O

l
SIS

TE
M
A 
O
CU

LA
R

l
AP
AR

AT
O
 R
ES
PI
RA

TO
RI
O

l
AP
AR

AT
O
 C
AR

D
IO
VA

SC
UL

AR
l
 SI
ST
EM

A 
N
ER
VI
O
SO

l
AS
PE
CT

O
S 
PS
IC
O
LÓ

GI
CO

S
l
PA
TO

LO
GÍ
AS
 A
SO

CI
AD

AS
l
BI
BL
IO
GR

AF
ÍA

La
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al 
(F
SH

) s
e 
ca
ra
ct
er
iza

po
r 
un
a 
afe

ct
ac
ió
n 
at
ró
fic
a 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 c
ar
a,
de
 la

cin
tu
ra
 e
sc
ap
ula

r,
de
 lo

s 
do
rs
ifle

xo
re
s 
y 
de
 lo

s 
glú

te
os
.N

o 
se

pr
od
uc
en
,o
 so

n 
es
ca
sa
s,
las
 re

tra
cc
io
ne
s.

Lo
s p

rim
er
os
 si
gn
os
 d
e F

SH
 ap

ar
ec
en
 en

tre
 lo
s 1

0 
y l
os
 2
0 
añ
os
.

La
 af
ec
ció

n 
es
 m
uy
 v
ar
iab

le,
as
im
ét
ric
a,
len

ta
m
en
te
 p
ro
gr
es
iva
 y

ev
ol
uc
io
na
 co

n 
fre
cu
en
cia
 p
or
 b
ro
te
s.

La
 E
M
G 
y l
a b

io
ps
ia 
m
us
cu
lar
 p
er
m
ite
n 
co
nf
irm

ar
 e
l d
iag
nó
sti
co

de
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
.

Es
 fr
ec
ue
nt
e 
la 
hip

er
lo
rd
os
is 
lum

ba
r 
y 
en
 o
ca
sio

ne
s 
se
 a
so
cia

un
a e

sc
ol
io
sis

El 
ap
ar
at
o 
au
dit
ivo

 co
n 
fre
cu
en
cia
 e
stá

  a
fec

ta
do
.

El 
sis
te
m
a 
oc
ula

r 
de
be
 s
er
 c
on
tro

lad
o 
pa
ra
 d
iag
no
sti
ca
r 
un
a

po
sib
le 
afe

ct
ac
ió
n 
va
sc
ula

r r
et
ini
an
a.

Co
n 
fre

cu
en
cia

 s
e 
pr
od
uc
e 
un
a 
afe

ct
ac
ió
n 
su
bc
lín
ica

 d
e 
la

fu
nc
ió
n 
re
sp
ira
to
ria
.

D
e 
m
od
o 
ge
ne
ra
l e
l c
or
az
ón
 n
o 
re
su
lta
 af
ec
ta
do
.

DE
SC

RIP
CIÓ

N
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APA
RA

TO
MU

SC
UL

AR
La
 af
ec
ta
ció

n 
m
us
cu
lar
 d
e 
la 
dis
tro

fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
-

m
er
al 
(F
SH

) s
e 
m
an
ifie

sta
 e
se
nc
ial
m
en
te
 p
or
 u
na
 a
tro

fia
 y
 u
na

de
bil
ida

d,
sin
 h
ipe

rt
ro
fia
 m
us
cu
lar
 n
i r
et
ra
cc
ió
n 
gr
av
e.
N
o 
afe

ct
a

m
ás
 q
ue
 a
 a
lgu

no
s 
gr
up
os
 d
e 
m
ús
cu
lo
s 
es
qu
el
ét
ico

s 
(c
ar
a,

fija
do
re
s 
de
l o

m
óp
lat
o,
do
rs
ifle

xo
re
s,
glú

te
os
 y
 a
bd
om

ina
les
).

U
na
 d
e 
su
s 
ca
ra
ct
er
íst
ica

s 
es
 la

 d
e 
se
r 
ca
pr
ich

os
am

en
te

as
im
ét
ric
a.
Lo
s 
en
fer
m
os
 r
ea
liz
an
 lo

s 
m
ov
im
ien

to
s 
de
 a
cu
er
do

co
n 
el 
nú
m
er
o 
de
 fi
br
as
 m
us
cu
lar
es
 q
ue
 co

ns
er
va
n.

El
 a
sp
ec
to
 i
ne
xp
re
siv
o 
de
 l
a 
ca
ra
 y
 e
l 
de
sp
eg
am

ien
to
 d
el

om
óp
lat
o 
so
n 
lo
s 
ra
sg
os
 d
e 
ex
pl
or
ac
ió
n 
m
ás
 e
vid

en
te
s;

la
lim

ita
ció

n 
de
 lo
s  
m
ov
im
ien

to
s a
ct
ivo

s  
(o
clu

sió
n 
fo
rz
ad
a d

e 
lo
s

oj
os
,e

lev
ac
ió
n 
de
l 
m
iem

br
o 
su
pe
rio

r)
 d
ur
an
te
 e
l 
ex
am

en
co
nf
irm

an
 la
 im

po
rt
an
cia
 y 
to
po
gr
afí
a d

el 
dé
fic
it 
m
us
cu
lar
.

Lo
s r
efl
ejo

s t
en
din

os
os
 co

n 
fre
cu
en
cia
 d
es
ap
ar
ec
en
.

N
o 
ha
y,d

e m
od
o 
ge
ne
ra
l,d
olo

r e
n l
as
 m
as
as
 m
us
cu
lar
es
afe

ct
ad
as
.

Si 
el 
do
lo
r 
es
tá
 p
re
se
nt
e,
su
 o
rig
en
 se

 a
tri
bu
ye
 n
or
m
alm

en
te
 a

re
tra

cc
io
ne
s m

us
cu
lar
es
,t
en
din

iti
s o

 af
ec
ta
cio

ne
s a
rt
icu

lar
es
.

La
s 
pr
ue
ba
s 
co
m
ple

m
en
ta
ria
s 
so
n 
sis
te
m
át
ica
s 
pa
ra
 la
 F
SH

.S
u

m
isi
ón
 es
 co

nf
irm

ar
 o
 re
ch
az
ar
 el
 d
iag
nó
sti
co
 cl
íni
co
,e
n 
es
pe
cia
l

en
 ca

so
s p

oc
o 
cla
ro
s o

 e
sp
or
ád
ico

s.
Lo
s 
ín
di
ce
s 
de
 C

PK
 s
on
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 

 e
lev

ad
os
;l
a 
EM

G
m
an
ifie

sta
 u
n 
tra

za
do
 d
e 
tip
o 
«m

io
pá
tic
o»
;la

 b
io
ps
ia 
m
us
cu
lar

m
ue
str
a f
ibr
as
 m
us
cu
lar
es
 d
es
igu
ale
s,
atr
óf
ica
s o

 e
n
re
ge
ne
ra
ció

n
y e

n 
oc
as
io
ne
s i
nf
ilt
ra
cio

ne
s i
nf
lam

at
or
ias
 m
uy
 cl
ar
as
.

O
rb
ic
ul
ar
 d
e 
lo
s 
pá
rp
ad
os

T
ib
ia
l a
nt
er
io
r

Pe
ro
ne
o 
la
rg
o

Se
rr
at
o 
m
ay
or

O
rb
ic
ul
ar
es

de
 lo
s 
la
bi
os

Ex
te
ns
or

de
 lo
s 
de
do
s

R
om

bo
id
es

G
lú
te
os

Tr
ap
ec
io

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

T
o
p
o
gr
a
fí
a
 d
e 
la
 a
fe
ct
a
ci
ó
n
 m

u
sc
u
la
r.

C
ig
om

át
ic
o 
m
en
or

C
ig
om

át
ic
o

m
ay
or
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IC
A

La
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
loh

um
er
al 
tie
ne
 u
na
 d
ist
rib
uc
ió
n

fac
io
es
ca
pu
lo
hu
m
er
op
er
on
ea
l,
ca
pr
ich

os
am

en
te
 a
sim

ét
ric
a.
Es

ex
tre

m
ad
am

en
te
 va

ria
ble

 d
e 
un
 in
div

idu
o 
a o

tro
,in
clu

so
 d
en
tro

de
 u
na
 m
ism

a f
am

ilia
.

A
si
m
et
rí
a 
de
 la
 a
fe
ct
ac
ió
n 

m
us
cu
la
r

La
 a
sim

et
ría
 d
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar
,t
an
to
 e
n 
el 
ro
str
o 
co
m
o

en
 la
 c
int
ur
a 
es
ca
pu
lar
 o
 e
n 
las
 e
xt
re
m
ida

de
s,
es
 u
na
 d
e 
las

ca
ra
ct
er
íst
ica
s 
de
 la
 F
SH

.U
na
 a
fe
ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar
 s
im
ét
ric
a

ob
lig
a a

 co
ns
ide

ra
r o

tro
 d
iag
nó
sti
co
.

El 
pa
pe
l d
e l
a l
ate

ra
lid
ad
 en

 la
 gé

ne
sis
 d
e e

sta
 as
im
et
ría
 es
tá 
su
jet
o

a d
isc
us
ión

.L
a s
ob
re
ut
iliz
ac
ión

 d
el 
lad
o 
do
m
ina
nt
e p

od
ría
 ex

pli
ca
r

el 
ca
rá
ct
er
 a
sim

ét
ric
o 

de
 l
as
 a
fec

ta
cio

ne
s 
(B
ro
uw

er
,
19
92
,

Ki
lm
er
,1
99
5 
y T
aw
il,
19
94
) (
ve
r «

Fis
io
pa
to
lo
gía
»)
.

D
eb
ili
da
d 
m
us
cu
la
r

M
ím
ic
a 
fa
ci
al

• L
a i
ne
xp
re
siv
ida

d 
de
l r
os
tro

 e
s u

n 
sig
no
 e
se
nc
ial
 al
 in
ici
o 
de
 la

en
fer
m
ed
ad
.E
l «

su
eñ
o 
co
n 
oj
os
 a
bie

rt
os
» 
es
 c
on
sta

ta
do
 c
on

fre
cu
en
cia
 p
or
 lo
s a
lle
ga
do
s.

En
 o
ca
sio
ne
s l
a a
fec
tac
ión

 fa
cia
l e
s t
an
 m
od
er
ad
a q

ue
 só

lo 
se
 h
ac
e

ev
ide
nt
e 
cu
an
do
 e
l p
ac
ien
te
 in
te
nt
a 
sil
ba
r,r
eir
,c
er
ra
r l
os
 o
jos
 c
on

fue
rz
a,
hin

ch
ar
 la
s m

eji
lla
s,i
nfl
ar
 u
n 
glo
bo
,e
tc.

Cu
alq
uie
ra
 q
ue
 se
a s
u 
alc
an
ce
,la
 af
ec
tac
ión

 d
e l
a c
ar
a e
s u
n 
cr
ite
rio

di
ag
nó
st
ico

 p
os
iti
vo
.S
in
 e
m
ba
rg
o,
su
 a
us
en
cia
 n
o 
ex
clu

ye
 e
l

dia
gn
ós
tic
o 
cu
an
do
 la
 m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
los
 m
iem

br
os
 d
e

la 
fam

ilia
 p
re
se
nt
a e

sta
 al
te
ra
ció

n 
fac

ial
.E
n 
efe

ct
o,
en

un
 2
0 
% 
de
 lo

s 
ca
so
s 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
fac

ial
 n
o 
pu
ed
e

de
te
cta
rse

 cl
íni
ca
me

nt
e (
ve
r «
Di
ag
nó
sti
co
 d
ife
re
nc
ial
»)
.

• L
a a

tro
fia
 y
 la
 d
eb
ilid
ad
 d
el 
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bic
ula
r d

e 
los
 p
ár
pa
do
s

co
nll
ev
a 
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sa
pa
ric
ió
n 
de
 p
lie
gu
es
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 a
rr
ug
as
 e
n 
la

fre
nt
e y

 en
 el
 co

nt
or
no
 d
e l
os
 o
jos
.E
l r
os
tro

 se
 al
isa
,lo
s

ojo
s 
pa
re
ce
n 
de
sm
es
ur
ad
am

en
te
 a
bie
rto

s 
y 
sa
lie
nt
es
,

au
nq
ue
 n
o 
ex
ist
e v
er
da
de
ra
 ex

of
tal
mí
a.

En
 es
tad

ios
 p
re
co
ce
s,l
os
 d
ed
os
 d
el 
ex
am

ina
do
r p
ue
de
n

im
pe
dir
 el
 ci
er
re
 fo
rz
ad
o 
de
 lo
s p
ár
pa
do
s.

En
 u
n 
es
ta
dio

 m
ás
 a
va
nz
ad
o 
de
 la

 e
nfe

rm
ed
ad
 e
s

im
po
sib

le
 l
a 
co
m
pl
et
a 
oc
lu
sió

n 
de
 l
os
 o
jo
s,
en

pa
rt
icu

lar
 d
ur
an
te
 e
l s
ue
ño
 («
en
 la
 fa
m
ilia
 se

 d
ue
rm

e
co
n 
lo
s o

jo
s e

nt
re
ab
ier

to
s»
).
Cu

an
do
 se

 ci
er
ra
n 
lo
s

oj
os
,l
os
 p
ár
pa
do
s 
só
lo
 s
e 
de
sp
lie
ga
n 
de
 f
or
m
a

inc
om

ple
ta
 y 
se
 ve

 p
ar
te
 d
e 
la 
es
cle
ró
tic
a.

• L
a 
at
ro
fia
 d
e 
lo
s c

igo
m
át
ico

s y
 d
el 
or
bic

ula
r d

e 
lo
s

lab
io
s 
pr
ov
oc
a 
un
 a
pla

na
m
ien

to
 d
e 
las
 m

eji
lla
s 
qu
e

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

pa
re
ce
n 
hu
ec
as
 y
 m

en
gu
ad
as
.L
a 
so
nr
isa
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 
 e
s

ho
riz
on
ta
l y
 a
sim

ét
ric
a.
Lo
s 
lab

io
s 
so
n 
m
ás
 p
ro
m
ine

nt
es
 y
 la

ab
er
tu
ra
 b
uc
al 
pa
re
ce
 al
ar
ga
rs
e,
co
n 
el 
lab

io
 in
fer
io
r e
ve
rt
ido

.L
a

fis
on
om

ía 
ge
ne
ra
l p
re
se
nt
a 
un
a 
ap
ar
ien

cia
 m
en
os
 jo
ve
n,
m
en
os

de
sp
ier
ta
 e
 in
te
lig
en
te
,d
e 
sim

ple
za
,s
in 
qu
e 
la 
int
eli
ge
nc
ia 
es
té

afe
ct
ad
a.

Or
bic
ula
r d
e l
os

pá
rp
ad
os

Cig
om

át
ico

me
no
r

Cig
om

át
ico

ma
yo
r

Or
bic
ula
r d
e l
os

lab
ios

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

M
ú
sc
u
lo
s 
d
e 
la
 c
a
ra
 a
fe
ct
a
d
o
s 
p
o
r 
la
 F
SH

.

El 
or
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cu
la
r 
de

 lo
s 
pá
rp
ad
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ro
xim

a 
lo
s 
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rd
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lib
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s 
de
 l
os
 p
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pa
do
s,
co
m
pr
im
e 
lo
s
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co
s 
lag
rim

ale
s 
y 

ab
at
en
 l
as
 c

eja
s.

D
et
er
m
ina

,p
or
 t
an
to
,l
a 
oc
lus
ió
n 
de
l

or
ific
io
 p
alp

eb
ra
l y
 co

nt
rib
uy
e a

l fl
ujo

 d
e

lág
rim

as
.
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m
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 y
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se
 e
xt
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dia
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l d
es
de
 la
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om

isu
ra
 d
e 
lo
s l
ab
io
s h

as
ta
 e
l p
óm

ulo
.

Lle
va
n 
ha
cia
 a
rr
iba

 y
 h
ac
ia 
fu
er
a 
el 

lab
io
 s
up
er
io
r 
y 
la

co
m
isu
ra
 d
e 
lo
s l
ab
io
s.

El 
or
bi
cu
la
r 
de

 lo
s 
la
bi
os

pe
rm

ite
 el

cie
rr
e 
de
 la
 b
oc
a.
Fr
un
ce
 lo
s l
ab
io
s y

 lo
s

pr
oy
ec
ta
 h
ac
ia 
de
lan

te
 (
co
m
o 
pa
ra
 d
ar

un
 b
es
o)
.
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D
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CI
Ó
N

5-
4

en
 r
ep
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o:

el 
om

óp
lat
o 
se
 e
lev

a 
ha
cia

 fu
er
a,
ha
cia

 a
rr
ib
a 
y

ha
cia

 d
el
an
te
.L
a 
im
pr
es
ió
n 
pr
od
uc
id
a 
es
 la
 d
e 
un
 h
om

br
o

ba
sc
ul
ad
o,
pr
oy
ec
ta
do
 h
ac
ia 
de
lan

te
.L
a 
cla

víc
ul
a 
alc

an
za
 la

ho
riz
on
ta
l y
 su
 ex

tre
m
o 
ex
te
rn
o 
pu
ed
e i
nc
lus
o,
en
 ci
er
to
s c
as
os
,

inc
lin
ar
se
 h
ac
ia 
ab
ajo

.

El 
ge
sto

 d
e 
la 
ris
a e

s t
ra
ns
ve
rs
al 
y t
er
m
ina

 e
n 
un
os
 p
lie
gu
es
 co

n
fo
rm

a 
de
 p
ar
én
te
sis
 e
n 
las
 c
om

isu
ra
s 
de
 lo

s 
lab

io
s.
Se
 d
eb
e 
al

es
ca
lo
na
m
ien

to
 y
 a
lar
ga
m
ien

to
 d
e 
la 
he
nd
idu

ra
 b
uc
al,
da
do
 q
ue

el 
lab

io
 in

fe
rio

r 
se
 s
itú
a 
en
 u
n 
pl
an
o 
po
st
er
io
r 
al 
de
l l
ab
io

su
pe
rio

r.
N
o 
es
 p
os
ibl
e 
el 

sil
bid

o,
sa
lvo

 p
or
 a
sp
ira
ció

n.
Lo
s

pa
cie
nt
es
 n
o 
so
n 
ca
pa
ce
s 
de
 h
inc

ha
r 
las
 m

eji
lla
s.
N
o 
pu
ed
en

be
be
r 
ut
iliz
an
do
 u
na
 p
aji
ta
.L
es
 r
es
ult
a 
dif
íci
l,
si 
no
 im

po
sib
le,

fru
nc
ir 
o 
da
r f
or
m
a r
ed
on
de
ad
a a
 lo
s l
ab
io
s.
La
 p
ro
nu
nc
iac
ió
n 
de

las
 la
bia

les
 se

 h
ac
e 
dif
íci
l y
 la
 e
lo
cu
ció

n 
im
pr
ec
isa
.

• L
os
 m

ús
cu
lo
s 
oc
ulo

m
ot
or
es
,lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 le
ng
ua
,d
e 
la

lar
ing

e 
y d

e 
la 
far
ing

e,
lo
s m

as
et
er
os
 y 
lo
s t
em

po
ra
les
 n
o 
se
 ve

n
afe

ct
ad
os
.

• U
na
 as
im
et
ría
 im

po
rta
nt
e 
de
 la
s a
fec
tac

ion
es
 d
e 
la 
m
us
cu
lat
ur
a

fac
ial
 p
ue
de
 p
ro
du
cir
 e
xp
re
sio

ne
s e

xt
ra
ña
s.

Co
n 
fre
cu
en
cia
,la
 in
ex
pr
es
ivi
da
d 
de
 la
 c
ar
a 
(«
fac
ies

m
io
pá
tic
a»

de
 L
an
do
uz
y 
y 
D
eje

rin
e)
 to

m
a 
la 
ap
ar
ien

cia
 d
e 
un
a 
ex
pr
es
ió
n

de
pr
es
iva
 y 
pu
ed
e 
co
nt
rib
uir
 a 
pr
od
uc
ir 
un
 ci
er
to
 ai
sla
m
ien

to
 o

a d
ific
ult
ar
 la
 ad

ap
ta
ció

n 
so
cia
l.

• T
od
os
 e
sto

s s
ign
os
 p
ue
de
n 
pa
sa
r d

es
ap
er
cib
ido

s a
 lo
sp

ac
ien

te
s

y 
su
s a

lle
ga
do
s,
po
rq
ue
 lo
s i
de
nt
ific

an
 c
on
 lo
s r
ag
os
 d
e 
fam

ilia
(e
l 6
0 
% 
de
 lo

s c
as
os
 d
es
cr
ito

s p
or
 W

alt
on
 (1

95
5)
 n
o 
fu
er
on

re
co
no
cid

os
).

La
 a
fec

ta
ció

n 
fac
ial
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 
es
 ig
no
ra
da
 o
 re

leg
ad
a 
a 
un

se
gu
nd
o 
pla

no
 e
n 
la 
m
ed
ida

 e
n 
qu
e 
ot
ra
s a

fec
ta
cio

ne
s s
on
 m
ás

pr
eo
cu
pa
nt
es
.

Un
a e

nc
ue
sta

 co
nt
es
ta
da
 p
or
 2
70
 p
er
so
na
s a
fec

ta
da
s

po
r l
a F

SH
,m

ue
str
a q

ue
 u
n 
39
 %
 d
e 
es
ta
s

pe
rs
on
as
 t
ie
ne
 m

ol
es
tia
s 
oc
ul
ar
es
 y
 q
ue
 m

ás
de
l 5

0 
% 
du
er
m
e 
co
n 
lo
s 
oj
os

en
tr
ea
bi
er
to
s.

Un
a 
cu
ar
ta
 p
ar
te
 se

 si
en
te

inc
óm

od
a a

l c
om

u-
nic

ar
se
 c
on
 e
l e

nt
or
no
 a
 c
au
sa
 d
e 
la 
fal
ta
 d
e

ex
pr
es
ivi
da
d 
de
 su

 ro
str
o.
(v
er
 «
En
cu
es
ta
 A
FM

• R
es
ul
ta
do
s •
 D
éf
ici
ts
fu
nc
io
na
les
»)

Ci
nt
ur
a e

sc
ap
ula

r
• 
Lo
s 
pr
ob
le
m
as
 m

us
cu
lar
es
 d
e 
la 

cin
tu
ra

es
ca
pu
lar
 s
on
 lo

s 
qu
e 
fre
cu
en
te
m
en
te
 ll
ev
an
 a

lo
s p

ac
ien

te
s a
 la
 co

ns
ult
a (
el 
82
 %
 e
n 
un
a s
er
ie

de
 p
ac
ien

te
s d

e P
ad
be
rg
,1
98
2)
.F
igu

ra
n 
en
tre

 la
s

afe
ct
ac
io
ne
s 
m
ás
 p
re
co
ce
s 
y 
tie
ne
n 
ca
rá
ct
er

as
im
ét
ric
o.
Ge

ne
ra
lm
en
te
,l
a 
afe

ct
ac
ió
n 
es
 m

ás
gr
av
e 
en
 e
l la

do
 d
om

ina
nt
e 
(B
ro
uw

er
,1
99
2)
.

• L
a a
fec

ta
ció

n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s q
ue
 fij
an
 el
 o
m
ó-

pl
at
o 

(s
er
ra
to
 
m
ay
or
,
ro
m
bo

id
es
,
do

rs
al

an
ch
o 
y 
fas
cíc

ul
o 
in
fe
rio

r 
de
l t
ra
pe
cio

) 
da
n

un
a 
ap
ar
ien

cia
 p
ar
tic
ula

r 
a 
la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r

El 
se
rr
at
o 
m
ay
or

m
an
tie
ne
 el
 o
m
óp
lat
o 
un
ido

 al
 tó
ra
x.

M
ue
ve
 e
l o
m
óp
lat
o 
ha
cia
 d
ela
nt
e 
y 
ha
cia
 fu
er
a,
ha
cié
nd
o-

lo
 p
ivo

ta
r,
lo
 q
ue
 ll
ev
a 
el 
ex
tre

m
o 
ex
te
rn
o 
de
l h

om
br
o

ha
cia
 ar
rib
a.

Sit
ua
do
s 
ba
jo
 e
l 
tra

pe
cio

,l
os
 r
om

bo
id
es

(m
ay
or
 y

m
en
or
) m

ue
ve
n 
el 
om

óp
lat
o 
ha
cia
 d
en
tro

 (a
du
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n)
,le

im
pr
im
en
 u
n 
m
ov
im
ien

to
 d
e 
ro
ta
ció

n 
qu
e 
em

pu
ja 

el
ex
tre

m
o 
inf
er
io
r d

el 
om

óp
lat
o 
ha
cia
 ar
rib
a y
 h
ac
ia 
de
nt
ro
,

ba
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do
 as
í e
l e
xt
re
m
o 
de
l h
om

br
o.

El 
fas
cíc
ulo

 in
fer
io
r d

el 
tr
ap

ec
io

ha
ce
 b
aja
r e

l o
m
óp
lat
o

y e
l h
om

br
o,
en
 ta
nt
o 
qu
e 
el 
fas
cíc
ulo

 su
pe
rio

r l
os
 e
lev
a y

el 
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cíc

ul
o 
m
ed
io
 a
pr
ox
im
a 
el 
om

óp
lat
o 
a 
la 
co
lu
m
na

ve
rt
eb
ra
l (
ad
uc
ció

n)
.

El 
do

rs
al
 a
nc
ho

,g
ra
n 
m
ús
cu
lo,
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no
 y
 t
ria
ng
ula

r,
se

ex
tie
nd
e 
de
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e 
la 

pa
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e 
inf
er
io
r 
de
 la

es
pa
lda

 h
as
ta
 l
a 
ca
ra
 p
os
te
rio

r 
de
 l
a

ca
be
za
 d

el
 h

úm
er
o.

Es
 u

n 
po
te
nt
e
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uc
to
r y

 ro
ta
do
r i
nt
er
no
 d
el 
br
az
o.
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Se
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r
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cio

D
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fa
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fr
ec
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de
pe
nd
en
 d
el 

m
ús
cu
lo
 s
up
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os
o 

qu
e 
pe
rm

an
ec
e 
ile
so

lar
go
 ti
em

po
.L
a 
co
nt
in
ua
ció

n 
de
 e
st
e 
m
ov
im
ie
nt
o 
ha
st
a 
la

ho
riz

on
ta
l 
de
pe
nd
e 
de
l 
de
lto

id
es
,q

ue
 r
es
ul
ta
 a
fe
ct
ad
o

ta
rd
íam

en
te
,d
e 
fo
rm

a p
ar
cia
l y
 so

br
e 
to
do
 e
n 
la 
zo
na
 p
ro
xim

al
en
 la
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al.

•L
os
 p
ac
ien

te
s 
ac
ud
en
 a
 la
 c
on
su
lta
 c
ua
nd
o 
es
ta
s 
fu
nc
io
ne
s,

lig
ad
as
 a 
la 
ele

va
ció

n 
de
l b
ra
zo
,t
ien

en
 re

pe
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us
io
ne
s d

em
as
iad

o
im
po
rt
an
te
s p

ar
a s
u 
vid

a p
riv
ad
a o

 p
ro
fes
io
na
l.

En
tr
e 
las

 2
70
 p
er
so
na
s 
afe

ct
ad
as
 p
or
 F
SH

 q
ue

re
sp
on
die

ro
n 
a 
la 
en
cu
es
ta
,s
ól
o 
un
 1
3 
% 
co
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igu

e
ele

va
r u

n 
pe
so
 p
or
 e
nc
im
a d

e 
su
 ca

be
za
.E
l g
ra
do
 d
e 
la 
afe

cc
ió
n

de
 la
 ex

tre
m
ida

d 
su
pe
rio

r e
s c
or
re
lat
iva
 al
 d
e l
a e

xt
re
m
ida

d 
inf
e-

rio
r (
ve
r «

En
cu
es
ta
 A
FM
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lta
do
s •
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éfi
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s f
un
cio

na
les
»)
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El 
su
pr
ae
sp
in
os
o
es
 ab

du
cto

r d
el 
br
az
o 
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sta
 lo
s p
rim

e-
ro
s 2
5 g

ra
do
s d
e a
bd
uc
ció

n.
El
in
fr
ae
sp
in
os
o
es
 ro

ta
do
r

de
l b
ra
zo
 h
ac
ia 
fu
er
a.
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 po
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 es
te
rn
oc
os
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 d
el 
pe
ct
or
al
 m

ay
or

es
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ct
o-
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 y 
ro
ta
do
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 in
te
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a d

el 
br
az
o.

El 
de
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de

s,
co
n 
su
 p
or
ció

n 
m
ed
ia,
to
m
a 
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re
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o 
de
l

su
pr
ae
sp
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so
  e

n 
  l
a 
  e

lev
ac
ió
n 
 la
te
ra
l y
 a
ct
úa
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om

o
ab
du
ct
or
 d
el 

br
az
o 
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sta

 la
 h
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izo

nt
al.
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n 
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 p
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ció

n 
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rio
r 
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 t
am
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n

ex
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ns
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 y 
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ta
do
r e

xt
er
no
 d
el 
ho
m
br
o,

m
ie
nt
ra
s 
qu
e 
su
 p
or
ció

n 
an
te
rio

r 
es

fle
xo
ra
 y 
ro
ta
do
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 in
te
rn
a d

el 
ho
m
br
o.
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 a
bd
uc
ció

n 
ac
tiv
a 
de
 la

 e
xt
re
m
id
ad
 s
up
er
io
r 
el

om
óp

lat
o 

av
an
za
 h

ac
ia
 l
a 
m
as
a 
m
us
cu
lar

 d
el
 t
ra
pe
ci
o

(p
ro
po
rc
io
ná
nd
ol
e u

na
 ap

ar
ien

cia
 d
e h

ipe
rt
ro
fia
) p
ro
vo
ca
nd
o 
un

as
pe
ct
o 
de
 «
ale
ta
s»
 e
n 
la 
pa
rt
e 
m
ed
ia,
de
sd
e 
el 
cu
ell
o 
ha
sta

 e
l

ho
m
br
o.
La
 p
alp

ac
ió
n 
co
nf
irm

a q
ue
 se

 tr
at
a d

e 
la 
pa
rte

 su
pe
rio

r
de
l h
ue
so
 y 
no
 d
e 
un
a m

as
a m

us
cu
lar
.

En
 la
s 
m
an
ife
sta

cio
ne
s 
dif
us
as
 e
l d

es
pe
ga
m
ien

to
 d
el 
om

óp
lat
o

pu
ed
e 
se
r 
dis
cr
et
o 
en
 re

po
so
 p
er
o 
du
ra
nt
e 
la 
ab
du
cc
ión

 o
,m

ás
aú
n 
du
ra
nt
e 
la 
fle
xió

n 
an
te
rio
r d

el 
br
az
o,
es
te
 d
es
pe
ga
m
ien

to
 s
e

ha
ce
 v
isi
bl
e,

m
an
ife
st
an
do

 e
l 
dé
fic
it 

de
 l
os
 f
ija
do

re
s 
de
l

om
óp
lat
o.

El 
dé
fic
it 
de
 lo

s 
fija
do
re
s 
de
l o

m
óp
lat
o 
pu
ed
e 
lle
ga
r 
a 
ha
ce
r

im
po
sib
le 

la 
fle
xió

n 
an
te
rio

r 
y/o

 a
bd
uc
ció

n 
de
 la
 e
xt
re
m
ida

d
su
pe
rio

r 
po
r 
en
cim

a 
de
 la

 h
or
izo

nt
al.

Es
to
s 
m
ov
im
ien

to
s 
de

as
ce
ns
ió
n 
y 
de
sp
eg
am

ien
to
 d
el 

om
óp
lat
o 
pu
ed
en
 m

ejo
ra
r

pa
rc
ial
m
en
te
 c
ua
nd
o 
és
te
 se

 m
an
tie
ne
 b
lo
qu
ea
do
 c
on
tra

 la
 c
aja

to
rá
cic
a p

or
 la
 m
an
o 
de
l e
xa
m
ina

do
r.

Se
 o
bs
er
va
 la
 ca
pa
cid
ad
 p
ar
a p

ein
ar
se
,a
rre

gla
rs
e l
a c
ar
a y
 al
ca
nz
ar

ob
jet
os
 e
n 
es
ta
nt
es
 e
lev
ad
os
.L
a 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s 
pa
cie
nt
es

co
ns
igu

en
,s
in
 e
m
ba
rg
o,

alc
an
za
r l
os
 o
bj
et
os
 si
tu
ad
os
 e
n 
alt
o

ut
iliz

an
do
 u
n 
tr
uc
o 
qu
e 
co
ns
ist
e 
en
 p
ro
ye
ct
ar
 s
u 
m
iem

br
o

su
pe
rio

r h
ac
ia 
de
lan

te
 y 
ar
rib
a r
áp
ida

m
en
te
,s
os
te
nié

nd
ol
o 
lue

go
co
n 
el 
ot
ro
 b
ra
zo
.

• E
l s
up
ra
es
pin

os
o 
y e

l in
fra
es
pin

os
o 
ra
ra
m
en
te
 e
stá

n 
afe

ct
ad
os

po
r l
a a

tro
fia
 e
n 
las
 p
rim

er
as
 e
ta
pa
s d

e 
la 
en
fer
m
ed
ad
,m

ien
tra

s
qu
e 
la 
po
rc
ió
n 
es
te
rn
oc
os
ta
l d
el 
pe
ct
or
al 
m
ay
or
 s
iem

pr
e 
es
tá

afe
ct
ad
a.

El 
re
su
lta
do
 e
nt
on
ce
s e

s u
na
 a
sc
en
sió

n 
ca
ra
ct
er
íst
ica

de
 lo
s p

lie
gu
es
 ax

ila
re
s.
En
 ú
lti
m
o 
té
rm

ino
,s
e 
ob
se
rv
a u

n 
tó
ra
x

«e
n 
em

bu
do
».

Fu
nc
io
na
lm
en
te
,lo

s p
rim

er
os
 2
5 
gr
ad
os
 d
e 
ab
du
cc
ió
n 
de
l b
ra
zo

Sin
 re
sp
ue
sta

Pu
ed
e l
ev
an
ta
r u
n 
pe
so
 p
or
 

en
cim

a 
de
 la
 ca

be
za

No
 p
ue
de
 h
ac
er
 n
ad
a

de
 lo
 in
dic
ad
o

No
 sa
be

Pu
ed
e p

ein
ar
se

co
n 
las
 d
os
 m
an
os

Pu
ed
e p

ein
ar
se

co
n 
un
a 
de
 la
s m

an
os

Pu
ed
e l
ev
an
ta
r d
e l
a

me
sa
 el
 co

do
 y 
la 
ma

no

Pu
ed
e l
lev
ar
 la

ma
no
 a
 la
 ca

ra

Pu
ed
e l
lev
ar
 u
n 
va
so
 lle
no

o 
ali
me

nt
os
 a
 la
 b
oc
a

0
40

30
20

10
50

%

10
0

90
80

70
60

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
C
a
p
a
ci
d
a
d

fu
n
ci
o
n
a
l 
d
e 
lo
s 
m
ie
m
b
ro
s

su
p
er
io
re
s.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
8.

Re
sp
ue
st
as
:9
63
 (
po
sib
ilid
ad
 d
e 

re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M
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Ap
ara

to 
mu
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el
ev
ac
ió
n 
de
 la

 r
od
ill
a,
un
a 
ca
íd
a 
de
l p

ie
 (
es
te
pa
je
) 
 y
 u
na

os
cil
ac
ió
n 
lat
er
al.

Al
 c
om

bin
ar
se
 e
sto

s 
dif
er
en
te
s 
ele

m
en
to
s

pr
op
or
cio

na
n 
a 
es
to
s 
pa
cie
nt
es
 u
na
 a
pa
rie
nc
ia 
y 
un
a 
m
ar
ch
a

os
cil
an
te
,«
de
 p
at
o»
.

En
 u
n 
es
ta
dio

 m
ás
 e
vo
luc

io
na
do
,s
e 
ha
ce
 im

po
sib
le 

an
da
r 
o

lev
an
ta
rs
e y

 al
gu
no
s p

ac
ien

te
s s
e v

en
 fo
rz
ad
os
 a 
us
ar
 u
na
 si
lla
 d
e

ru
ed
as
 [
de
sd
e 
un
 9
 %
,s
in 

te
ne
r 
en
 c
ue
nt
a 
la 
ed
ad
 (
Pa
db
er
g,

19
82
),
ha
sta

 u
n 
19
 %
 d
e 
lo
s 
ca
so
s 
a 
pa
rti
r 
de
 4
0 
añ
os
 (L

un
t,

19
91
) o

 u
n 
20
 %
 d
es
pu
és
 d
e 
lo
s 5

0 
(P
ad
be
rg
,1
98
2)
].

La
 h
ipe

rlo
rd
os
is 
co
m
po
rt
a e

l a
pla

na
m
ien

to
 d
el 
tó
ra
x 
en
 se

nt
ido

an
te
ro
po
ste

rio
r 
y 
la 
ve
rt
ica
liz
ac
ió
n 
de
l d
iaf
ra
gm

a.
Cu

an
do
 é
sta

es
 a

cu
sa
da
 p

ue
de
 a

fe
ct
ar
 a

 l
a 

fu
nc
ió
n 

re
sp
ira
to
ria
 (
ve
r

«D
es
cr
ipc

ió
n 
• A

pa
ra
to
 re

sp
ira
to
rio

»)
.

M
iem

br
o 
inf
er
io
r

• L
os
 m
ús
cu
lo
s d

e 
la 
ca
ra
 an

te
rio

r d
e 
la 
pie

rn
a (
tib
ial
 an

te
rio

r y
pe
ro
ne
os
 la
te
ra
les
) s
e 
ve
n 
afe

ct
ad
os
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 
de
 fo

rm
a

te
m
pr
an
a.
Es
ta
 af
ec
ta
ció

n 
de
 la
 ca
ra
 an

te
rio

r d
e 
la 
pie

rn
a o

cu
rr
e

ap
ro
xim

ad
am

en
te
 e
n 
un
o 
de
 ca

da
 d
os
 ca

so
s d

e 
FS
H.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

M
ú
sc
u
lo
s 
d
e 
la
 p
ie
rn
a
 a
fe
ct
a
d
o
s 
en
 l
a
 F
SH

.

Ex
tre

m
ida

d 
su
pe
rio

r
En
 u
na
 e
ta
pa
 m

ás
 a
va
nz
ad
a 
de
 la

 e
nf
er
m
ed
ad
,l
os
 g
ru
po
s

m
us
cu
lar
es
 m
ás
 d
ist
ale
s t
er
m
ina

n 
po
r v
er
se
 af
ec
ta
do
s.

• E
l b
íce
ps
,e
l t
ríc
ep
s,
lo
s e
xt
en
so
re
s d

e l
a m

uñ
ec
a y
 d
e l
os
 d
ed
os

as
í c
om

o 
lo
s i
nt
er
ós
eo
s p

ue
de
n 
at
ro
fia
rs
e 
ta
m
bié

n 
ta
rd
íam

en
te
.

Co
m
o 
lo
s r
es
ta
nt
es
 m
ús
cu
lo
s d
el 
an
te
br
az
o 
no
 se
 ve
n a

fec
ta
do
s,

el
 a
sp
ec
to
 d
e 
la 

ex
tr
em

id
ad
 s
up
er
io
r 
pu
ed
e 
as
em

ej
ar
 «
un

an
te
br
az
o 
de
 P
op
ey
e»
.

En
 un

 es
tu
dio
 re
tro
sp
ec
tiv
o s
ob
re 
dis
tro
fia
s m

us
cu
lar
es
 fa
cio
es
ca
pu
lo-

hu
me

ra
les
 d
oc
um

en
ta
da
s 
en
 la
 U
niv
er
sid
ad
 d
e 
Illi
no
is,

32
 d
e 
35

ca
so
s 
pr
es
en
ta
ron

 u
na
 d
eb
ilid
ad
 m

us
cu
lar
 e
n 
la 
ex
ten

sió
n 
de
 la
s

mu
ñe
ca
s y
 de

 lo
s d
ed
os
.E
n a

lgu
no
s c
as
os
 es
ta 
de
bil
ida
d d

e l
a
mu

ñe
ca
,

po
co
 o
 n
ad
a 
inv
ali
da
nt
e,
po
día

 s
er
 la
 ú
nic
a 
m
an
ife
sta

ció
n 
de
 la

en
fer
me

da
d 
(S
ieg
el,
19
72
).

Ci
nt
ur
a p

élv
ica

Lo
s m

ús
cu
lo
s p

ro
xim

ale
s d

e 
la 
cin

tu
ra
 p
élv
ica
 se

 v
en
 a
fec

ta
do
s

en
 p
rá
ct
ica
m
en
te
 u
no
 d
e 
ca
da
 d
os
 p
ac
ien

te
s.

Es
ta
 a
fec
ta
ció
n 
es
 ta

n 
fre
cu
en
te 

qu
e 
cie
rto
s 
au
tor
es
 s
ug
ier
en
 u
na

mo
dif
ica
ció
n 
de
l n
om

br
e 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
  
en
 q
ue
 se

 in
clu
ya
 u
na

ref
ere

nc
ia 
a 
ell
a.
De
 h
ec
ho
,n
um

ero
so
s 
pa
cie
nt
es
 a
fec
ta
do
s 
po
r 
la

FS
H 
ex
pe
rim

en
tan

 u
na
 in
sa
tis
fac
ció
n 
ya
 q
ue
 en

tie
nd
en
 q
ue
 el

tér
mi
no

fac
ioe
sca

pu
loh
um

era
l l
lev
a 
a 
en
ten

de
r q

ue
 n
o 
se
 v
en
 a
fec
ta
do
s l
os

mi
em

br
os
 in
fer
ior
es
.U
na
 d
en
om

ina
ció
n 
de
l t
ipo
 fa
cio
es
ca
pu
lop
élv
ica

po
dr
ía 
se
r u
na
 a
lte
rn
at
iva
 vá

lid
a 
(Lu

nt
,19

91
).

• L
a 
afe
cta

ció
n 
de
 lo
s g
lút
eo
s p

ro
vo
ca
 u
n 
ba
sc
ula
ció

n 
de
 la

pe
lvi
s

ha
cia
 d
ela
nt
e 
co
n 
hip

er
lo
rd
os
is 
lum

ba
r p

ar
a e

qu
ilib

ra
r e

l c
en
tro

de
 g
ra
ve
da
d 
en
 p
os
ici
ón
 e
rg
uid

a.
Es
te
 d
éfi
cit
 p
ro
vo
ca
 ta

m
bié

n
dif
icu

lta
de
s p

ar
a l
ev
an
ta
rs
e 
de
 u
n 
as
ien

to
 o
 d
el 
su
elo

.

• 
El
 d
éf
ici
t 
m
us
cu
lar
 d
e 
la 
cin

tu
ra
 p
élv

ica
 a
so
cia

do
 a
l d

e 
las

ex
tr
em

id
ad
es
 in
fe
rio

re
s (
do
rs
ifl
ex
or
es
) i
nd
uc
e 
un
a 
hi
pe
rlo

r-
do
sis
,u
n 
im
pu
lso

 d
e 
la 
ex
tr
em

id
ad
 in
fe
rio

r h
ac
ia 
de
lan

te
,u
na

D
ES
CR
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Ap
ara

to 
mu

scu
lar

El 
bí
ce
ps

es
 fle

xo
r d

el 
an
te
br
az
o 
so
br
e e

l b
ra
zo
,e
n 
ta
nt
o

qu
e 
el 
tr
íc
ep

s
es
 e
xt
en
so
r d

el 
an
te
br
az
o 
so
br
e 
el 
br
az
o.

Lo
s 
ex
te
ns
or
es
 d
e 
la
 m

uñ
ec
a
pe
rm

ite
n
pr
inc

ipa
l-

m
en
te
 m
an
te
ne
r l
a 
m
an
o 
en
 p
os
ici
ón
 fu
nc
io
na
l m

ed
ian

te
un
a l
ige
ra
 e
xt
en
sió

n 
de
 la
 m
uñ
ec
a.

Lo
s 
ex
te
ns
or
es
 d
e 
lo
s 
de

do
s
co
nt
rib
uy
en
 a
 la
 a
gil
i-

da
d 
de
 la
s m

an
os
 al
 p
er
m
iti
r m

ov
im
ien

to
s f
ino

s y
 p
re
cis
os

de
 lo
s d

ed
os
.

Lo
s 
in
te
ró
se
os

pa
rti
cip
an
 e
n 
la
ex
te
n-

sió
n 
de
 lo
s d

ed
os
.P
er
m
ite
n 
ale
jar
 y 
ac
er
-

ca
r l
os
 d
ed
os
 re

sp
ec
to
 d
el 
eje

 m
ed
ial
 d
e

la 
m
an
o.

PAR
A

r
e
c
o
r
d
a
r

El 
glú

te
o 
m
ay
or
 e
s u

n 
po
de
ro
so
 e
xt
en
so
r d

el 
m
us
lo
 q
ue

en
tra

 e
n 
ac
ció

n 
al 
su
bir
 e
sc
ale
ra
s 
o 
co
rr
er
;e
s 
ta
m
bié

n
ro
ta
do
r 
ex
te
rn
o 
de
l m

us
lo.

El 
glú

te
o 
m
ed
io
 y
 e
l m

en
or

so
n a

bd
uc
to
re
s y
 ro

ta
do
re
s i
nt
er
no
s d

el 
m
us
lo.
M
an
tie
ne
n

ho
riz
on
tal
 la
 p
elv
is 
tra
s e
l a
po
yo
 u
nip

od
al

so
br
e 
to
do
 e
n 
el 
m
om

en
to
 d
el 
ap
oy
o

de
 l
a 
ex
tre

m
id
ad
 o
pu
es
ta
 d
ur
an
te
 l
a

m
ar
ch
a.

PAR
A

r
e
c
o
r
d
a
r

Tib
ial
 a
nt
er
ior

Ex
ten

so
r d
e l
os

de
do
s

Pe
ron

eo
 la
rgo

• 
D
IS
T
R
O
F
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U
S
C
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L
A
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C
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co
nt
rib
uir
 a
 a
gr
av
ar
 u
na
 e
sc
ol
io
sis
,e
n 
ge
ne
ra
l m

od
er
ad
a,
o 
un
a

hip
er
lo
rd
os
is 
lum

ba
r q

ue
 p
ue
de
 af
ec
ta
r a
 la
 fu
nc
ió
n 
re
sp
ira
to
ria

(ve
r «

D
es
cr
ipc

ió
n 
• A

pa
ra
to
 re

sp
ira
to
rio

»)

• E
l d
iaf
ra
gm

a n
o 
se
 ve

 af
ec
ta
do
.

Re
tra

cc
io
ne
s

La
s 
re
tra

cc
io
ne
s 
m
us
cu
lar
es
 s
on
 e
sc
as
as
 y
 s
iem

pr
e 
ta
rd
ías

(W
alt
on
,1
98
8;
Pa
db
er
g,
19
90
),s
alv
o 
en
 e
l t
ob
illo

,d
on
de
 p
ue
de
n

ap
ar
ec
er
 e
n 
un
 1
0 
% 
de
 lo

s 
ca
so
s,
en
 s
u 
m
ay
or
 p
ar
te
 e
n 
lo
s

en
fer
m
os
 q
ue
 u
sa
n 
sil
la 
de
 ru

ed
as
 (P

ad
be
rg
,1
98
2)
.

Pu
ed
en
 t
am

bié
n 
se
r 
po
sib
les
 r
et
ra
cc
io
ne
s 
en
 p
ro
na
ció

n 
en
 e
l

an
te
br
az
o 
y t
or
tíc
ol
is 
re
be
lde

s.

Re
fle
jo
s

Lo
s r
efl
ejo

s i
dio

mu
sc
ula
re
s n
o 
se
 d
an
 en

 ca
so
s e
n q

ue
 la
 af
ec
tac

ió
n

se
 lim

ita
 a 
la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r.
En
 et
ap
as
 po

ste
rio
re
s,e

sto
s r
efl
ejo

s d
ism

inu
ye
n h

as
ta
de
sa
pa
re
ce
r.

La
 a
sim

et
ría
 d
e 
su
 d
ist
rib
uc
ió
n 
es
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia,

au
nq
ue
 n
o

sie
m
pr
e,
co
inc

ide
nt
e 
co
n 
la 
as
im
et
ría
 d
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar

(P
ad
be
rg
,1
98
2)
.

D
ol
or
es
 m
us
cu
lar
es
 

En
 ge
ne
ra
l n
o 
se
 pr
od
uc
e d

olo
r e
n l
as
 m
as
as
 m
us
cu
lar
es
 af
ec
ta
da
s,

pe
ro
 e
n 
oc
as
io
ne
s 
pu
ed
en
 d
ar
se
 e
n 
el 
ini
cio

 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad

do
lo
re
s 
en
 e
l h
om

br
o 
qu
e 
pr
ec
ed
en
,d
ur
an
te
 v
ar
io
s 
día

s,
a 
un

br
ot
e 
en
 q
ue
 ap

ar
ec
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
de
 la
 ci
nt
ur
a e

sc
ap
ula

r.
Po
dr
ía 
ta
m
bié

n 
pr
od
uc
irs
e 
do
lo
r p

ro
vo
ca
do
 p
or
 e
l e
sti
ra
m
ien

to
de
 te
nd
on
es
 o
 m
ús
cu
lo
s d

eb
ilit
ad
os
 (K

et
en
jia
n,
19
78
).

Va
ria
bil
ida

d 
int
ra
fam

ilia
r

Se
 d
a u

na
 fu
er
te
 v
ar
iab

ilid
ad
 e
nt
re
 p
ar
ien

te
s d

e 
la 
ex
pr
es
ió
n 
de

la 
en
fer
m
ed
ad
.T
od
os
 lo

s 
au
to
re
s 
de
sc
rib
en
,e
n 
el 
se
no
 d
e 
un
a

m
ism

a 
fam

ilia
,s
uj
et
os
 m

uy
 a
fe
ct
ad
os
 a
l t
iem

po
 q
ue
 o
tro

s 
no

pr
es
en
ta
n 
m
ás
 q
ue
 sí
nt
om

as
 m
uy
 te
nu
es
.

Co
rre

r s
e 
ha
ce
 m
uy
 p
ro
nt
o 
im
po
sib
le.
Lo
s p

ac
ien

te
s d

eja
n 
de
 se

r
ca
pa
ce
s d

e 
an
da
r s
ob
re
 lo
s t
alo

ne
s.
El 
dé
fic
it 
de
 lo
s d

or
sif
lex

or
es

pr
od
uc
e 
un
 e
st
ep
aje

 c
on
 t
en
de
nc
ia 
a 
tro

pe
za
r 
co
n 
fac
ilid

ad
du
ra
nt
e 
la 
m
ar
ch
a.
Se
 h
ac
e 
dif
íci
l s
ub
ir 
es
ca
ler
as
.E
n 
lo
s 
ca
so
s

m
ás
 a
va
nz
ad
os
 e
ste

 d
éfi
cit
 o
bli
ga
 a
 lo

s 
pa
cie
nt
es
,d
ur
an
te
 la

m
ar
ch
a,
a 
ele

va
r 
el 

m
us
lo
 y
 la
 r
od
illa

 a
 u
na
 a
ltu
ra
 s
uf
ici
en
te

pa
ra
 q
ue
 la
 p
un
ta
 d
el 
pie

 n
o 
tro

pie
ce
 al
 d
ar
 u
n 
pa
so
 (e
ste

pa
je)
.

Lo
s g
ol
pe
s,
de
bid

os
 al
 ch

oq
ue
 d
e 
lo
s p

ies
 co

n 
pe
qu
eñ
os
 o
bje

to
s

u 
ob
stá

cu
lo
s 
qu
e 
so
br
es
ale
n 
de
l s
ue
lo,

so
n 
fre
cu
en
te
s 
y 
lo
s

pa
cie
nt
es
 se

 ca
en
 so

br
e 
las
 ro

dil
las
.

• 
Lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 c
ar
a 
po
st
er
io
r 
de
 la
 p
ie
rn
a 
no
 s
e 
ve
n

afe
ct
ad
os
. En

 la
  e
nc
ue
sta

  d
e l
a  
AF
M
 so

br
e l
a F

SH
,s
e d

ist
ing

ue
n

do
s g
ru
po
s d

e 
ac
ue
rd
o 
co
n 
la 
afe
ct
ac
ió
n 
de
 la

cin
tu
ra

pé
lvi
ca
 y
 d
e 
lo
s m

iem
br
os
 in
fer
io
re
s:

un
  g
ru
po
  d

e
un
 40

 %
 d
e p

ac
ien

te
s q
ue
 no

 ti
en
e m

ás
 qu

e u
na
 pe

qu
e-

ña
dif
icu

lta
d 
pa
ra
 d
es
pla

za
rs
e 
y u

n 
se
gu
nd
o 
gr
up
o 
de
l 6
0 
% 
pa
ra

el 
qu
e 
la 
m
ov
ilid

ad
 e
s 
lim

ita
da
 o
 im

po
sib
le.

La
 g
ra
ve
da
d 
de
 la

alt
er
ac
ió
n 
de
 la
 e
xt
re
m
ida

d 
su
pe
rio

r y
 la
 g
ra
ve
da
d 
de
 la
 a
fec

ta
-

ció
n 

de
 l
a 
ex
tre

m
ida

d 
inf
er
io
r 
es
tá
n 

co
rr
ela
cio

na
da
s 
(ve

r
«E
nc
ue
sta

 A
FM

 • 
 R
es
ult
ad
os
 • 
D
éfi
cit
s f
un
cio

na
les
»)
.

O
tra

s a
fec

ta
cio

ne
s m

us
cu
lar
es

• L
os
 m
ús
cu
lo
s a

bd
om

ina
les
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 
so
n 
 d
ef
ici
ta
rio

s y
pr
od
uc
en
 u
na
 p
to
sis
 a
bd
om

ina
l.
La
 d
eb
ilid

ad
 d
e 
lo
s
m
ús
cu
lo
s

ab
do
m
ina
les
 au

m
en
ta 
la 
ba
sc
ula
ció

n 
de
 la
 p
elv
is 
y l
ah

ipe
rlo

rd
os
is

lum
ba
r,
qu
e 
ta
m
bié

n 
pa
rt
ici
pa
 e
n 
el 
m
ec
an
ism

o 
qu
e 
eq
uil
ibr
a 
el

ce
nt
ro
 d
e 
gr
av
ed
ad
 e
n 
la 
po
sic
ió
n 
er
gu
ida
 e
stá
tic
a 
o 
du
ra
nt
e 
la

m
ar
ch
a,
re
fo
rz
an
do
 e
l e

fec
to
 d
e 
la

afe
ct
ac
ió
n 
de
 l
os
 g
lút
eo
s

(P
ad
be
rg
,1
98
2)
.

La
 af
ec
tac

ió
n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s a
bd
om

ina
les
 su
bu
m
bil
ica
les
,in
clu

so
si 
es
 lig
er
a,
pu
ed
e 
de
te
ct
ar
se
 p
or
 e
l s
ign
o 
de
 B
ee
vo
r.E

sta
pr
ue
ba

es
 p
os
itiv

a e
n 
el 
90
 %
 d
e 
ca
so
s d

e 
FS
H,
inc
lus
o 
cu
an
do
 n
o
ex
ist
e

afe
ct
ac
ió
n 
de
 la
 c
int
ur
a 
pé
lvi
ca
,m

ien
tra

s 
qu
e 
es
 n
eg
at
ivo

 e
n

ot
ra
s 
en
fer
m
ed
ad
es
 n
eu
ro
m
us
cu
lar
es
 (
dis
tro

fia
 m

us
cu
lar
 d
e

Be
ck
er
,d
e 
D
uc
he
nn
e,
m
io
to
nía

,e
tc
.) 
(A
we

rb
uc
h,
19
90
).

•L
os
 m
ús
cu
los
 p
ar
av
er
te
br
ale
s,
en
 o
ca
sio
ne
s d

efi
cit
ar
ios
,p
ue
de
n

El 
tib

ia
l a
nt
er
io
re

lev
a e

l p
ie 
y l
e i
m
pr
im
e u

n
m
ov
im
ien

-
to
 d

e 
ad
uc
ció

n 
y 

de
 r
ot
ac
ió
n 

in
te
rn
a 

(in
ve
rs
ió
n)
.

Co
nt
rib
uy
e 
a m

an
te
ne
r e

l a
rc
o 
pla

nt
ar.

Lo
s 
pe

ro
ne

os
 l
at
er
al
es

(c
or
to
 y
 la

rg
o)
 p
ro
vo
-

ca
n 
la 
ab
du
cc
ió
n,
la 
ro
ta
ci
ón

 e
xt
er
na

(e
ve
rs
ió
n)
.
Co

nt
rib

uy
en
 a

 m
an
te
ne
r

pla
no
 e
l p
ie 
so
br
e 
el 
su
elo

,a
sí 
co
m
o 
al

so
sté

n 
ex
te
rn
o 
de
l t
ob
illo

.
PAR

A
r
e
c
o
r
d
a
r

El 
si
gn
o 
de

 B
ee
vo
r
es
 u
na
 as
ce
ns
ió
n 
de
l o
m
bli
go
,t
ra
s

la 
an
te
fle
xió

n 
de
 la
 c
ab
ez
a 
en
 d
ec
úb
ito
 s
up
ino

,c
ua
nd
o

só
lo
  s
on
 fu
nc
io
na
les
 lo
s m

ús
cu
lo
s a
bd
om

ina
les
 su

bu
m
bi-

lic
ale
s.
Es
te
 s
ign

o 
ha
 s
ido

 d
es
cr
ito
 d
e 
m
od
o 
clá
sic
o 
en

div
er
sa
s 
afe

ct
ac
io
ne
s 
 d
e 
m
ot
on
eu
ro
na
s

de
l a
sta

 a
nt
er
io
r 
 d
e 
 la
  
m
éd
ula

 e
n 
el

tó
ra
x,
qu
e 
pr
ov
oc
an
 u
na
 p
ar
áli
sis
 d
e 
lo
s

m
ús
cu
lo
s a
bd
om

ina
les
 su

bu
m
lili
ca
les
.

PAR
A

r
e
c
o
r
d
a
r

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
7

   
   
 



D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
8

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

Un
 e
stu

dio
 d
e 
do
s h

er
m
an
os
 ge

m
elo

s m
on
oc
igó

tic
os
 af
ec
ta
do
s

po
r F
SH

,h
a i
nd
ica
do
 q
ue
 u
no
 d
e l
os
 h
er
m
an
os
 es
tab

ag
ra
ve
m
en
te

afe
ct
ad
o 
m
ien

tra
s e
l o
tro

 n
o 
pr
es
en
tab

a m
ás
 q
ue
 si
gn
os

m
en
or
es

(si
gn
o 
de
 B
ee
vo
r) 

y 
un
a 
lig
er
a 
afe

ct
ac
ió
n 
de
l o

rb
icu

lar
 d
e 
lo
s

pá
rp
ad
os
 (T
aw
il,
19
93
).

Lo
s 
es
tu
dio

s 
de
 c
or
re
lac
ió
n 
fen

ot
ipo

/ge
no
tip
o 

no
 p
er
m
ite
n

to
da
vía
 p
re
de
cir
 la
 g
ra
ve
da
d 
de
 la
 F
SH

 a
 p
ar
tir
 d
e 
la 
an
om

alí
a

m
ol
ec
ula

r.L
a b

io
lo
gía
 m
ol
ec
ula

r e
s a
ct
ua
lm
en
te
 d
e 
es
ca
sa
 ay
ud
a

pa
ra
 p
re
de
cir

 l
a 
gr
av
ed
ad
 c
lín
ica

;s
alv

o 
si 

el
 n
úm

er
o 
de

re
pe
tic
io
ne
s 
es
 m

uy
 d
éb
il.
En
 e
se
 c
as
o 
ha
y 
rie

sg
o 
de
 q
ue
 la

en
fe
rm

ed
ad
 
se
a 

m
ás
 
pr
ec
oz
 
y 

gr
av
e 

(v
er
 
«G

en
ét
ica

 
•

D
iag
nó
sti
co
 ge

no
típ
ico

»)
.

Fa
ct
or
es
 ag

ra
va
nt
es

• L
as
 in
m
ov
iliz
ac
io
ne
s,
so
br
e 
to
do
 m
ed
ian

te
 e
sc
ay
ol
a,
pr
ov
oc
an

en
 la
 m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
ca
so
s u

na
 r
áp
ida

 p
ro
gr
es
ió
n 
de
 la
 a
tro

fia
m
us
cu
lar
 (T
yle
r y

 S
te
ph
en
s,
19
50
).

• L
os
 tr
au
m
at
ism

os
,e
n 
pa
rt
icu

lar
 lo
s d

e 
la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r,h
an

sid
o 
en
 o
ca
sio

ne
s 
de
sta

ca
do
s 
co
m
o 
fac
to
re
s 
ag
ra
va
nt
es
 d
e 
la

en
fe
rm

ed
ad
.E
st
e 
fe
nó
m
en
o 
ha
 s
id
o 
id
en
tif
ica

do
 c
on
 m

ay
or

fre
cu
en
cia
 e
n 
gr
up
os
 co

n 
ca
so
s e

sp
or
ád
ico

s.

La
 re

lev
an
cia
 d
e 
lo
s t
ra
um

at
ism

os
,c
om

o 
fac
to
r a

gr
av
an
te
 d
e 
la

FS
H,

en
 p
ac
ien

te
s c
uy
a f
am

ilia
 n
o 
es
tá 
afe
ct
ad
a p

od
ría

ex
pli
ca
rs
e

po
r e
l d
es
co
no
cim

ien
to
 d
e l
a e
vo
luc
ión

 n
atu

ra
l d
e l
ae

nfe
rm

ed
ad
,

m
ien

tra
s q

ue
 e
n 
las
 fa
m
ilia
s a
fec

ta
da
s é

sta
 se

ría
 o
bs
er
va
ble

 c
on

fac
ilid

ad
 (B

ec
ke
r,1

95
3)
.

• 
La
s 
re
ac
cio

ne
s 
alg
on
eu
ro
di
st
ró
fic
as
 s
on
 f
re
cu
en
te
s 
en
 e
l

po
str
au
m
at
ism

o 
de
 p
ac
ien

te
s a
fec

ta
do
s p

or
 F
SH

.

Ev
ol
uc
ió
n 
de
 la
 af
ec
ta
ció

n 
m
us
cu
lar

Fo
rm

a h
ab
itu
al

Lo
s p

rim
er
os
 si
gn
os
 d
e 
dis
tro

fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al

(F
SH

) a
pa
re
ce
n 
en
tre

 lo
s 1

0 
y l
os
 2
0 
añ
os
 d
e 
ed
ad
,c
on
 p
os
ibl
es

ini
cio

s m
ás
 p
re
co
ce
s o

 ta
rd
ío
s [
de
 lo
s 3

 a 
lo
s 4

4 
añ
os
 (P
ad
be
rg
,

19
82
)].

La
 F
SH

 c
om

ien
za
 c
on
 u
n 
dé
fic
it 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 c
ar
a

(o
rb
icu

lar
 d
e 
lo
s p

ár
pa
do
s y

 o
rb
icu

lar
 d
e 
la 
bo
ca
) q

ue
 a
pa
re
ce

de
 fo

rm
a 
len

ta
 e
 in
sid
io
sa
.L
a 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s s
uje

to
s n

o 
le

pr
es
ta
n 
at
en
ció

n 
y 
co
ns
ide

ra
n 
inn

ec
es
ar
io
 u
n 
ex
am

en
 m

éd
ico

.
Es
to
 ex

pli
ca
 q
ue
 el
 d
iag
nó
sti
co
 p
ue
da
 re
tra

sa
rs
e v

ar
io
s a
ño
s t
ra
s

la 
ap
ar
ici
ón
 d
e 
lo
s p

rim
er
os
 si
gn
os
.L
a e

da
d 
de
 co

m
ien

zo
 e
s p

or
ta
nt
o 
dif
íci
l d
e 
de
te
rm

ina
r,y

a 
qu
e 
pa
ra
 e
llo
 se

 d
eb
e 
co
nt
ar
 c
on

da
to
s r
et
ro
sp
ec
tiv
os
 re
lat
ivo

s a
 af
ec
tac

io
ne
s c
uy
os
 su
jet
os
 só

lo
 se

qu
eja
n 
en
 e
sc
as
as
 o
ca
sio
ne
s 
(su

eñ
o 
co
n 
lo
s 
oj
os

en
tre

ab
ier
to
s,

inc
ap
ac
ida

d 
pa
ra
 s
ilb
ar,

pa
ra
 b
eb
er
 u
til
iza
nd
o 
un
a 
pa
jit
a,
pa
ra

inf
lar
 u
n 
glo

bo
,e
tc
.).
Po
r l
o 
ta
nt
o 
la 
ed
ad
 d
e 
ini
cio

 re
fle
ja 
m
ás
  l
a

ed
ad
  e
n 
 la
  q
ue
 lo
s i
nd
ivi
du
os
 se

 d
an
 cu

en
ta
 d
e 
su
 e
nfe

rm
ed
ad

qu
e 
el 
co
m
ien

zo
 re

al 
de
 la
 m
ism

a.
Lo
s 
sín
to
m
as
 in

ici
ale
s 
se
 li
m
ita
n 
a 
un
a 
ex
pr
es
ió
n 
fis
on
óm

ica
ca
ra
cte

rís
tic
a a
 po

ste
rio
ri.
En
 un

 es
tu
dio

 de
 19

50
,d
e 6

ge
ne
ra
cio

ne
s

de
 u
na
 fa
m
ilia
 d
e U

ta
h 
qu
e i
nc
luí
a a
 1
.24

9 
su
jet
os
,d
es
ce
nd
ien

te
s

to
do
s 
de
l m

ism
o 
an
ce
str
o,
se
 c
on
oc
ían

 1
59
 c
as
os
 d
e 
dis
tro

fia
m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al.
D
e 
lo
s 5

8 
su
jet
os
 q
ue
 p
ud
ier
on

se
r 
ex
am

in
ad
os
,2
4 
(d
e 
lo
s 
qu
e 
13
 t
en
ían

 m
ás
 d
e 
20
 a
ño
s)

ign
or
ab
an
 se

r p
or
ta
do
re
s d

e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 (T
yle
r,1

95
0)
.

D
e 
ac
ue
rd
o 
co
n 
la 
en
cu
es
ta
 d
e 
la 
AF
M
 so

br
e 
la 
FS
H,

la 
ed
ad
 m

ed
ia 
de
 in
ici
o 
se
 s
itú
a 
en
tre

 lo
s 
10
 y
 lo

s
20
 a
ño
s 
y 
lo
s 
pr
im
er
os
 s
ín
to
m
as
 d
e 
lo
s 
qu
e 
so
n

co
ns
cie

nt
es
 lo

s 
pa
cie

nt
es
 t
ien

e 
qu
e 
ve
r 
co
n 
las
 d
ifi
cu
lta
de
s

re
lac
io
na
da
s 
co
n 
la 

cin
tu
ra
 e
sc
ap
ula

r 
(ve

r 
«E
nc
ue
sta

 A
FM

 •
Pr
im
er
os
 sí
nt
om

as
 y 
dia

gn
ós
tic
o 
• P
er
ce
pc
ió
n 
de
 la
 ev

ol
uc
ió
n 
de

la 
en
fer
m
ed
ad
 • 
D
éfi
cit
s f
un
cio

na
les
»)
 

La
 e
xp
re
sió

n 
clí
nic

a 
es
 e
xt
re
m
ad
am

en
te
 v
ar
iab

le.
En
 p
rim

er
lug
ar
 p
ar
a c
ad
a i
nd
ivi
du
o,
ya
 q
ue
 la
 ev
olu

ció
n 
es
 le
nt
a y

pr
og
re
siv
a,

co
n 
fre

cu
en
te
s 
pe
río

do
s 
de
 v
ar
io
s 
añ
os
 e
n 
lo
s 
qu
e 
no
 s
e

pr
od
uc
en
 n
ue
va
s a
lte
ra
cio

ne
s.
En
 se
gu
nd
o 
lug

ar
 en

tre
 d
ife
re
nt
es

ind
ivi
du
os
,p
ue
s v
ar
ía 
la 
loc

ali
za
ció

n d
e l
as
 af
ec
tac

ion
es
m
us
cu
lar
es

y s
u 
gr
ad
o 
de
 in
te
ns
ida

d.

La
 en

fer
m
ed
ad
 ev

ol
uc
io
na
 d
ur
an
te
 la
 m
ay
or
 p
ar
te
 d
el 
tie
m
po
 d
e

fo
rm

a d
isc
re
ta
 y 
en
 se
nt
ido

 d
es
ce
nd
en
te
.S
u 
pr
og
re
sió

n 
es
 le
nt
a,

co
n 
un
 d
es
ar
ro
llo
 q
ue
 d
ur
a 
va
ria

s 
dé
ca
da
s.
Se
 p
ro
du
ce
n

fre
cu
en
te
s p

er
ío
do
s d

e 
de
te
nc
ió
n 
de
 la
 e
vo
luc

ió
n.
Sin

 e
m
ba
rg
o,

la 
pr
og
re
sió

n 
ta
m
bié

n 
 p
ue
de
 a 
ve
ce
s s
er
 rá
pid

a.

Pr
im
er
os
 sí
nt
om

as
  

n
%

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
ele
va
r l
os
 b
ra
zo
s

18
5

68
,3

De
sp
eg
am

ien
to 
de
 lo
s o
mó

pla
tos

17
9

66
,1

Im
po
sib
ilid
ad
 d
e s
ilb
ar

14
8

54
,6

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
an
da
r

13
0

48
,0

Oj
os
 en

tre
ab
ier
tos
 d
ur
an
te 
el 
su
eñ
o

10
7

39
,5

Pro
ble
ma

s e
n 
de
po
rte
 en

 el
 co

leg
io

10
0

36
,9

Im
po
sib
ilid
ad
 d
e h

inc
ha
 la
s m

eji
lla
s

93
34
,3

Ca
ída
s

17
6,3

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
co
rre
r

11
4,1

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
lev
an
ta
rse

8
3,0

Di
fic
ult
ad
es
 d
ep
or
tiv
as

7
2,6

Fa
tig
a

7
2,6

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
P
ri
m
er
o
s 
sí
n
to
m
a
s.

Fr
ec
ue
nc
ia
 y
 p
or
ce
nt
aj
es
 s
ob
re
 2
70
 p
er
so
na
s.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
9/
 R
es
pu
es
ta
s:
99
2

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

   
   
  



EX
ÁM

EN
ES
 

CO
M
PL
EM

EN
TA

RI
O
S

Do
sif
ica
ció
n 
bio

qu
ím
ica
 d
e 
las
 e
nz
im
as

mu
sc
ula
re
s

N
o 
ex
ist
e u

na
 pr
ue
ba
 bi
oló

gic
a e
sp
ec
ífic
a p
ar
a e
ld
iag
nó
sti
co

de
 la
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al.

Lo
s 
ni
ve
les
 d
e 
cr
ea
tin
fo
sfo

qu
in
as
a 
(C
PK

) 
pu
ed
en
 s
er

no
rm

ale
s,
pe
ro
 c
on
 f
re
cu
en
cia

 s
on
 e
lev

ad
os
.N

un
ca

su
pe
ra
n 
en
 5
 ve

ce
s e

l n
ive
l s
up
er
io
r d

e 
la 
ta
sa
 n
or
m
al 
[5
0

% 
de
 au

m
en
to
 e
n 
un
 gr
up
o 
de
 p
ac
ien

te
s (
M
un
sa
t,
19
91
)].

Va
lo
re
s s
up
er
io
re
s a

 e
ste

 lí
m
ite
 ju
sti
fic
an
 la
 b
ús
qu
ed
a 
de

un
 d
iag
nó
sti
co
 al
te
rn
at
ivo

 d
e 
en
fer
m
ed
ad
 n
eu
ro
m
us
cu
lar
.

Co
n 
m
en
or
 fr
ec
ue
nc
ia,
la 
LD

H,
la 
ald
ola

sa
,la
s t
ra
ns
am

ina
sa
s

(S
GO

T 
y S

GP
T)
 so

n 
ele

va
da
s.

Es
to
s v

alo
re
s e

nz
im
át
ico

s e
lev
ad
os
 n
o 
tie
ne
n 
co
rr
ela
ció

n
ni 
co
n 
la 
ed
ad
 d
e 
lo
s 
pa
cie
nt
es
,n
i c
on
 la
 g
ra
ve
da
d 
de
 la

en
fer
m
ed
ad
.P
re
se
nt
an
 u
na
 t
en
de
nc
ia 
a 
dis
m
inu

ir,
ha
sta

no
rm

ali
za
rs
e 
de
sp
ué
s d

e 
lo
s 5

5 
añ
os
.

Ele
ct
ro
m
io
gr
afí
a (
EM

G)
In
dic

ac
io
ne
s

El 
ele

ct
ro
m
io
gr
am

a 
(E
M
G)
 e
s u

til
iza
do
 e
n 
la 
FS
H 
cu
an
do

se
 p
lan

te
an
 d
ud
as
 so

br
e 
un
a 
afe

ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar
 y
 so

br
e

su
 o
rig
en
 ne

ur
ol
óg
ico

 o
 m
us
cu
lar
.P
ue
de
 ap

or
ta
r e
nt
on
ce
s

da
to
s d

isc
rim

in
an
te
s p

ar
a 
el
 d
iag

nó
st
ico

.E
s e

se
nc
ial
 e
n

las
 f
or
m
as
 b
or
ro
sa
s 
o 

po
co
 e
vo
lu
cio

na
da
s 
de
 e
st
a

en
fer
m
ed
ad
.

Es
ta
 p
ru
eb
a 
sie
m
pr
e 
tie
ne
 d
os
 e
ta
pa
s:

ele
ct
ro
m
io
gr
am

a (
o 
de
te
cc
ió
n)
 y 
es
tim

u-
lac
ió
n/
de
te
cc
ió
n.

El 
el
ec
tr
om

io
gr
am

a
(E
M
G)
 p
er
m
ite
 el
 an

áli
sis
 so

no
ro
 y

vis
ua
l d
e 
los
 p
ot
en
cia
les
 d
e 
ac
ció

n 
de
 la
s f
ibr
as
m
us
cu
lar
es
.

La
 d
et
ec
ció

n 
se
 r
ea
liz
a 
m
ed
ian

te
 u
na
 a
gu
ja-
ele

ct
ro
do
 d
e

re
gis
tro

 q
ue
 se

 a
pli
ca
 a
l m

ús
cu
lo
 e
stu

dia
do
.E
l r
eg
ist
ro
 e
s

po
r t
an
to
 e
xt
ra
ce
lul
ar,
el 
ele

ct
ro
do
 se
 si
tú
a e

n 
la 
inm

ed
iat
a

pr
ox
im
ida

d 
de
 la
s 
fib
ra
s 
m
us
cu
lar
es
.E
l e
stu

dio
 d
e 
ca
da

m
ús
cu
lo 
se
 e
fec
tú
a e

n 
do
s t
iem

po
s:
re
gis
tro

 d
e 
la
sit
ua
ció

n
de
 re

po
so
,e
n 
au
se
nc
ia 
de
 c
ua
lqu

ier
 a
ct
ivi
da
d 
m
us
cu
lar
,y

re
gis
tro

 e
n 
un
a c

on
tra

cc
ió
n 
m
us
cu
lar
 vo

lun
ta
ria
.

La
 pr
ue
ba
 de

 es
tím

ulo
/de

te
cc
ión

 pe
rm
ite
,tr
as
 la
 es
tim

ula
ció

n
elé

ct
ric
a 
de
 u
n 
ne
rv
io,

la 
m
ed
ici
ón
 d
e 
lo
s p

ot
en
cia
les
 d
e

ac
ció

n 
lat
en
te
s y
 e
l c
álc
ulo

 d
e 
la 
ve
lo
cid

ad
 d
e 
co
nd
uc
ció

n.
Lo
s 
es
tim

ul
ad
or
es
 p

ro
du
ce
n 

ge
ne
ra
lm
en
te
 i
m
pu
lso

s

De
 ac

ue
rd
o 
co
n 
la 
en
cu
es
ta 
de
 la
 A
FM

,la
 ab

ru
m
ad
or
a

m
ay
or
ía 

de
 s
uje

to
s 
ex
pe
rim

en
ta
 u
na
 s
en
sa
ció

n 
de

ag
ra
va
m
ien

to
 p
er
cib

ida
 e
n 
la 

m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s

ca
so
s c
om

o 
ag
ra
va
m
ien

to
 le
nt
o 
(ve

r «
En
cu
es
ta
 A
FM

 • 
Pr
im
er
os

sín
to
m
as
 y
 d
iag

nó
st
ico

 •
 P
er
ce
pc
ió
n 
de
 la

 e
vo
lu
ció

n 
de
 la

en
fer
m
ed
ad
 • 
D
éfi
cit
s f
un
cio

na
les
»)
.

El 
tie
m
po
 tr
an
sc
ur
rid
o 
en
tre

 la
 af
ec
ta
ció

n 
de
 la
 p
ar
te
 su

pe
rio

r y
la 
de
 la
 in
fer
io
r d

el 
cu
er
po
 e
s m

uy
 va

ria
ble

 se
gú
n 
lo
s i
nd
ivi
du
os
.

Se
 d
isp
on
e d

e e
sc
as
as
 es
ta
dís
tic
as
 p
ar
a e

va
lua

r e
ste

 ti
em

po
 p
er
o

W
alt
on
 y 
N
at
ra
ss
 (1
95
4)
 in
dic

an
 u
n 
pe
río

do
 d
e 
20
 a 
30
 añ

os
.

La
 e
vo
luc

ió
n 
ge
ne
ra
l d
e 
la 
FS
H 
es
 va

ria
ble

.C
er
ca
 d
e 
la 
m
ita
d 
de

lo
s e

nfe
rm

os
 n
o 
lle
ga
 a 
ve
r a
fec

ta
da
 su

 ci
nt
ur
a p

élv
ica
.P

or
 o
tra

pa
rt
e,
las
 fo
rm

as
 m
ás
 gr
av
es
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 se

 m
an
ifie

sta
n 
en

ed
ad
es
 av
an
za
da
s.

La
 af
ec
ta
ció

n d
e l
a c
int
ur
a p

élv
ica
 co

ns
tit
uy
e,
pa
ra
 la
 m
ay
or
 pa

rt
e

de
 a
ut
or
es
,u
n 
cr
ite
rio

 d
e 
gr
av
ed
ad
.V
ar
ía 
en
tre

 e
l 4
5 
y 
el 
60
 %

de
 lo
s c
as
os
.

En
 1
95
3,
Be
ck
er
 e
nc
ue
nt
ró
,b
as
án
do
se
 e
n 
la 

im
po
rta

nc
ia 

de
 la

afe
cta
ció
n 
de
 la
 ci
nt
ur
a 
pé
lvi
ca
,a
 u
n 
80
 %
 d
e l
os
 h
om

br
es
 y 
a 
un
 2
3

% 
de
 la
s m

uje
res
 a
fec
ta
do
s g
ra
ve
me

nt
e (
Be
ck
er,
19
53
).

La
 in
ca
pa
cit
ac
ió
n 
pa
ra
 la
 m

ar
ch
a 
su
po
ne
 u
n 
cr
ite
rio

 d
e 
m
ay
or

gr
av
ed
ad
.S
e 
m
an
ifie

sta
 e
nt
re
 e
l 6
 y 
el 
8 
% 
de
 ca

so
s.

Fo
rm

a i
nf
an
til
 o
 d
e 
ini
cio

 p
re
co
z 

El 
ini
cio

 e
n 
la 
pr
im
er
a 
inf
an
cia
 h
a 
sid
o 
de
sc
rit
o 
pr
inc

ipa
lm
en
te

po
r L

an
do
uz
y y

 D
eje

rin
e.

Es
ta
 fo

rm
a 
se
 c
ar
ac
te
riz

a 
po
r 
su
 e
vo
lu
ció

n 
m
ás
 r
áp
id
a 
e

inc
ap
ac
ita
nt
e.

La
 a
fec

ta
ció

n 
fac
ial
 a
pa
re
ce
 h
ab
itu
alm

en
te
 e
n 
el

pr
im
er
 a
ño
 d
e 
vid

a,
en
 o
ca
sio

ne
s 
co
n 
un
 a
sp
ec
to
 d
e 
dip

lej
ía

fac
ial
.A
 e
sta

 a
fec

ta
ció

n 
le 
sig
ue
 e
l p
ro
gr
es
ivo

 d
eb
ilit
am

ien
to
 d
e

la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r y
 d
e 
lo
s e

xt
en
so
re
s d

el 
pie

.L
a m

ay
or
 p
ar
te

de
 e
sto

s n
iño

s s
e 
ve
n 
ob
lig
ad
os
 a 
us
ar
 u
na
 si
lla
 d
e 
ru
ed
as
 an

te
s

de
 lo
s 1

0 
añ
os
.E
s f
re
cu
en
te
 la
 af
ec
ta
ció

n 
au
dit
iva
.

Es
ta 
mo

da
lid
ad
 in
fan
til 
su
po
ne
 m
en
os
 d
el 
5 
% 
de
 lo
s c
as
os
 d
e F

SH
.

Un
 e
stu
dio
 re
ali
za
do
 e
n 
19
94
,s
ob
re 
96
 su

jet
os
 p
roc
ed
en
tes
 d
e 
17

fam
ilia
s a

fec
ta
da
s p

or
 F
SH

 a
ut
os
óm

ica
 d
om

ina
nt
e 
y 
so
br
e 
9 
ca
so
s

es
po
rá
dic
os
,r
eg
ist
ra
 6
 n
iño
s q

ue
 p
res
en
ta
n 
un
a 
mo

da
lid
ad
 in
fan

til,
co
nfi
rm
an
do
 es
ta
 im

pr
es
ión
 d
e g

ra
ve
da
d 
(B
rou

we
r,1

99
4)
.

Fo
rm

a c
on
 e
m
pe
or
am

ien
to
 ta
rd
ío

Al
gu
no
s 
pa
cie
nt
es
 c
on
 F
SH
 s
ólo

 p
re
se
nt
an
 m

an
ife
sta
cio
ne
s 
lev
es

du
ra
nt
e 
la 

pr
im
er
a 
mi
tad

 d
e 
su
 v
ida
 e
n 
los
 m

ús
cu
los
 f
ac
ial
es
.

Po
ste

rio
rm

en
te
,a
pa
re
ce
 u
n 
de
te
rio

ro
 rá
pid

o 
en
 2
 ó
 3
 añ

os
.C
on

fre
cu
en
cia
 af
ec
ta 
a l
os
 m
ús
cu
los
 de

 la
s c
int
ur
as
 pé

lvi
ca
 y 
es
ca
pu
lar
,lo

qu
e p

ro
vo
ca
 se
ria
s d
ific
ult
ad
es
 pa
ra
 la
 m
arc

ha
,q
ue
 pu

ed
en
 o
bli
ga
r a
l

us
o d

e s
illa
 de

 ru
ed
as
.L
as
 bi
op
sia
s m

us
cu
lar
es
 de

 es
to
s p
ac
ien
te
s s
on

co
n f
re
cu
en
cia
 de

 tip
o 
inf
lam

ato
rio
.S
in 
em

ba
rg
o,
un
 tr
ata
mi
en
to
 co

n
co
rti
co
es
te
ro
ide
s c
ar
ec
e d

e e
fic
ac
ia 
en
 es
to
s c
as
os
  (
Br
oo
ke
,1
98
6)
.

PAR
Ar
e
c
o
rd
a
r

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
9

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

   
   
 



D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
10

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

cu
ad
ra
do
s,
de
 b
re
ve
 d
ur
ac
ió
n 
y 
am

pli
tu
d 
co
no
cid

as
.L
a

de
te
cc
ió
n 
se
 e
fe
ct
úa
 m
ed
ian

te
 e
lec

tro
do
s d

e 
su
pe
rfi
cie

o 
de
 ag

uj
a c

on
cé
nt
ric
os
.P
ar
a c

alc
ul
ar
 la
 v
el
oc
id
ad

 d
e

co
nd

uc
ci
ón

de
 u
n 
ne
rv
io
 m
ot
or
 e
s p

re
cis
o 
m
ed
ir 
do
s

lat
en
cia

s,
un
a 
tr
as
 la
 e
st
im
ul
ac
ió
n 
di
st
al 
y 
la 
ot
ra
 tr
as
 la

es
tim

ul
ac
ió
n 

pr
ox
im
al 

de
l 
ne
rv
io
.
Re
st
an
do
 l
as
 d

os
lat
en
cia
s 
se
 o
bt
ien

e 
el 
tie
m
po
 d
e 
co
nd
uc
ció

n 
en
tre

 lo
s

do
s p

un
to
s d

e e
sti
m
ula

ció
n.
Se
 p
ue
de
 ca
lcu

lar
 la
 ve

lo
cid

ad
de
 co

nd
uc
ció

n 
m
ot
or
a m

idi
en
do
 la
 d
ist
an
cia
 en

tre
 lo
s d

os
pu
nt
os
.L

a 
co
nd
uc
ció

n 
ne
rv
io
sa
 s
en
sit
iva

 s
e 
es
tu
di
a

re
gis
tr
an
do
 l
os
 p
ot
en
cia

les
 e
vo
ca
do
s.
Pa
ra
 m

ed
ir 

la
ve
lo
cid

ad
 d
e 
co
nd
uc
ció

n 
se
ns
iti
va
 e
s s
uf
ici
en
te
 co

no
ce
r l
a

lat
en
cia
 d
e 
ap
ar
ici
ón
 d
el 
po
te
nc
ial
.

Pr
ec
au
cio

ne
s

Es
 p
re
cis
o 
ele

gir
 co

n 
cu
ida

do
 lo
s m

ús
cu
lo
s c
uy
a a

ct
ivi
da
d

se
 v
a 
a 
re
gis
tra

r.
En
 la
 F
SH

,s
e 
eli
ge
n 
ge
ne
ra
lm
en
te
 lo

s
m
ús
cu
lo
s d

e 
la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r y
 lo
s m

ús
cu
lo
s f
ac
ial
es
.

Re
su
lta
do
s

Lo
s p

ro
ce
so
s p

at
ol
óg
ico

s «
m
io
gé
nic

os
» 
 se

 p
ro
du
ce
n 
po
r

un
a a
lte
ra
ció

n 
de
 la
s f
ibr
as
 m
us
cu
lar
es
 en

 el
 in
te
rio

r d
e l
as

un
id
ad
es
 m

ot
or
as
,e

n 
ta
nt
o 
qu
e 
la 

ne
ur
on
a 
m
ot
or
a

pe
rm

an
ec
e 
int
ac
ta
.E
n 
co
ns
ec
ue
nc
ia,
las
 an

om
alí
as
 af
ec
ta
n

al 
as
pe
ct
o 
de
 lo
s p

ot
en
cia
les
 u
nit
ar
io
s y
 a 
la 
gr
ad
ac
ió
n 
de

la 
co
nt
ra
cc
ió
n 
vo
lun

ta
ria
 d
e 
lo
s m

ús
cu
lo
s.

Lo
s p

ot
en

ci
al
es
 d
e 
un

id
ad
 m

ot
o-

ra
(P
UM

) s
e 
co
rr
es
po
nd
en
 c
on
 la
 su

m
a

de
 p
ot
en
cia
les
 d
e 
ac
ció

n 
de
 c
ad
a 
fib
ra
 m

us
cu
lar
 d
e 
un
a

m
ism

a u
nid

ad
 m
ot
or
a.

En
 re

po
so

Tr
as
 la
 in
se
rc
ió
n 
de
l e
lec
tro

do
 d
e 
ag
uja

 se
 p
ro
du
ce
n 
an
o-

m
alí
as
 e
n 
fo
rm

a 
de
 p
ot
en
cia
les
 b
re
ve
s,
de
 p
ot
en
cia
les

ele
ct
ro
po
sit
ivo

s 
de
 fr
en
te
 r
ígi
do
,d
e 
«d
es
ca
rg
as
» 
ps
eu
-

do
m
io
tó
ni
ca
s 
co
m
pu
es
ta
s 
po
r 
po
te
nc
ial
es
 c
om

pl
ejo

s
es
ta
bl
es
.N

un
ca
 a
pa
re
ce
 f
ib
ril
ac
ió
n 
de
 r
ep
os
o 
en
 lo

s
tra

za
do
s d

e 
EM

G 
de
 la
 F
SH

.

D
ur
an
te
 la
 co

nt
ra
cc
ió
n 
m
us
cu
lar

Lo
s p

ot
en
cia
les
 u
nit
ar
io
s s
on
 p
ol
ifá
sic
os
 co

n 
pic

os
 b
re
ve
s;

su
 d
ur
ac
ió
n 
y a

m
pli
tu
d 
se
 ve

n 
dis
m
inu

ida
s.

La
 g
ra
da
ció

n 
pr
og
re
siv
a 
de
 la
 c
on
tra

cc
ió
n 
vo
lun

ta
ria
 e
s

im
po
sib
le.
Pa
ra
 q
ue
 te
ng
a l
ug
ar
 u
n 
m
ov
im
ien

to
 vo

lun
ta
rio
,

el 
m
ús
cu
lo 
ut
iliz
a e

l m
áx
im
o 
nú
m
er
o 
de
 u
nid

ad
es
 m
ot
or
as

de
 la
s 
qu
e 
to
da
vía
 s
igu

en
 s
ien

do
 fu

nc
io
na
les
 (
su
m
ac
ió
n

es
pa
cia

l).
Lo
s 

po
te
nc
ial
es
 p

ro
du
ce
n 

in
te
rfe

re
nc
ias

PAR
Are

c
o
rd
a
r

pa
to
ló
gic
as
 (t
ra
za
do
 c
on
 in
te
rfe
re
nc
ias
),
qu
e 
se
 e
xp
re
sa
n

en
 f
or
m
a 
de
 o

sc
ila
cio

ne
s 
alm

en
ad
as
 y
 f
ra
gm

en
ta
da
s,

co
ro
na
da
s 
po
r 
pi
co
s 
br
ev
es
 d

e 
am

pl
itu
d 

re
du
cid

a
(p
ot
en
cia
les
 p
ol
ifá
sic
os
).
El 

tra
za
do
 c
au
sa
 u
na
 im

pr
es
ió
n

de
 ap

ar
en
te
 ri
qu
ez
a d

e 
la 
ac
tiv
ida

d 
m
us
cu
lar
,e
n 
co
nt
ra
ste

co
n 
la 
dé
bil
 in
te
ns
ida

d 
de
l m

ov
im
ien

to
 m

us
cu
lar
 q
ue
 lo

pr
od
uc
e.
Es
te
 ti
po
 d
e t
ra
za
do
 se
 d
en
om

ina
 co

n 
fre
cu
en
cia

EM
G 
«m

io
pá
tic
a»
.

Bi
op
sia
 m
us
cu
lar

La
 b
io
ps
ia

de
be
 h
ac
er
se
 al
 m
en
os
 q
uin

-
ce
 d
ías
 d
es
pu
es
 d
e 
la 
EM

G
.L
a 
té
cn
ica

co
ns
ist
e 
en
 o
bt
en
er
 d
e 
la 
pa
rt
e 
m
ed
ia 
de
 u
n 
m
ús
cu
lo

afe
ct
ad
o 
de
sd
e 
el 
pu
nt
o 
de
 v
ist
a 
clí
nic

o 
y 
elé

ct
ric
o,
pe
ro

sin
 u
na
 p
at
ol
og
ía 
ex
ce
siv
a,
un
 fr
ag
m
en
to
 d
e 
un
a 
lo
ng
itu
d

de
 1
,5 
cm

 y
 u
n 
diá

m
et
ro
 d
e 
4 
a 5

 m
m
,n
o 
pr
oc
ed
en
te
 d
e

zo
na
s 

de
 
pr
es
ió
n,

tr
au
m
at
iza
da
s 

o 
in
m
ov
iliz

ad
as
.

As
im
ism

o,
de
be
 e
vit
ar
se
 c
ua
lq
ui
er
 a
pl
as
ta
m
ie
nt
o 

o
de
sg
ar
ro
 y
 a
ct
ua
r 
de
 fo

rm
a 
es
tri
ct
am

en
te
 tr
an
sv
er
sa
l.L

a
ob
te
nc
ió
n 
de
 la
 m
ue
str
a s
e 
re
ali
za
 so

br
e 
el 
de
lto
ide

s y
 lo
s

m
ús
cu
lo
s f
ac
ial
es
.S
e 
ob
tie
ne
n 
tre

s f
ra
gm

en
to
s:
el 
pr
im
er
o

se
 cu

br
e d

e p
ar
afi
na
 pa

ra
 su
 es
tu
dio

 hi
sto

lóg
ico
,u
n s
eg
un
do

se
 co

ng
ela
 pa

ra
 su
 es
tu
dio

 bi
oq
uím

ico
 e 
inm

un
oc
ito
qu
ím
ico

,
el 
te
rc
er
o 
se
 u
til
iza
 p
ar
a s
u 
es
tu
dio

 m
ed
ian

te
 m
icr
os
co
pio

ele
ct
ró
nic

o 
y p

er
m
ite
 e
xa
m
ina

r c
on
 p
re
cis
ió
n 
las
 le
sio

ne
s

ob
se
rv
ad
as
 m
ed
ian

te
 e
l m

icr
os
co
pio

 ó
pt
ico

.

PAR
Ar
e
c
o
rd
a
r

Co
nt
ra
cc
ión
 m
us
cu
lar
 n
or
ma

l

Tra
za
do
 m
iop
át
ico
:

dis
mi
nu
ció
n 
de
 la
 a
mp

litu
d 
de
 p
ote

nc
ial
es

D
is
tr
o
fi
a

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

T
ra
za
d
o
s

el
ec
tr
o
m
io
gr
á
fi
co
s

n
o
rm

a
l 
y 
m
io
p
á
ti
co
.
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In
dic

ac
io
ne
s y
 p
re
ca
uc
io
ne
s

La
 b
io
ps
ia 
m
us
cu
lar
 y
a 
no
 e
s 
sis
te
m
át
ica

 e
n 
la 
FS
H
 a

pa
rt
ir 
de
 la
 r
ea
liz
ac
ió
n 
de
 p
ru
eb
as
 d
e 
di
ag
nó
st
ico

 d
e

bio
lo
gía
 m
ol
ec
ula

r.
En
 s
us
 f
or
m
as
 t
íp
ica

s 
pu
ed
e 
ay
ud
ar
 a
 c
on
fir
m
ar
 e
l

di
ag
nó

st
ic
o.

En
 s
us
 f
or
m
as
 a
típ

ic
as
 n
o 

ba
st
a 
pa
ra

co
nf
irm

ar
lo
,a
un
qu
e 
pu
ed
e 
pe
rm

iti
r 
de
sc
ar
ta
r 
cie

rt
as

afe
cc
io
ne
s n

eu
ro
gé
nic

as
,la
 d
ist
ro
fia
 m
io
tó
nic

a d
e 
St
ein

er
t

y l
as
 m
io
pa
tía
s c
on
gé
nit
as
.

En
 la
 F
SH

 so
n 
mu

y v
ar
iab
les
 la
s m

od
ific
ac
ion

es
 h
ist
ol
óg
ica
s

en
 fu

nc
ió
n 
de
l o

rig
en
 d
e 
la 
m
ue
str
a,
de
 la
 d
ist
rib
uc
ió
n

re
gio

na
l d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 y 
de
 la
 im

po
rt
an
te
 as
im
et
ría
 d
e

la 
afe

ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar
.C

ier
to
s 
fra
gm

en
to
s 
de
 a
lgu

no
s

m
ús
cu
los
 se
 ve
n a

fec
tad

os
 m
ien

tra
s q
ue
 fa
sc
ícu
los
 ce

rc
an
os

de
 lo

s 
m
ism

os
 m

ús
cu
lo
s 
pe
rm

an
ec
en
 in
de
m
ne
s.
Es
te
 e
s

pa
rt
icu

lar
m
en
te
 e
l c
as
o 
de
l d
elt
oi
de
s,
cu
ya
 zo

na
 p
ro
xim

al

es
tá
 fr
ec
ue
nt
em

en
te
 m

ás
 a
fe
ct
ad
a.
Po
r 
ot
ra
 p
ar
te
,e
s

pr
efe

rib
le 

re
ali
za
r 
la 

bio
ps
ia 

de
 m

ús
cu
lo
s 
afe

ct
ad
os
 d
e

fo
rm

a 
pa
rc
ial
,e
n 
la 

pe
rif
er
ia 

de
 la

 z
on
a 
les
io
na
da
.D

e
he
ch
o,
un
a 
bio

ps
ia 
m
us
cu
lar
 re

ali
za
da
 m
uc
ho
 d
es
pu
és
 d
el

ini
cio

 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 s
ob
re
 m

ús
cu
lo
s 
m
uy
 a
fec

ta
do
s,

só
lo
 re

fle
ja 
la 
ex
ist
en
cia
 d
e 
te
jid
o 
ad
ipo

so
 o
 fi
br
os
o.

Pa
ra
 el
eg
ir 
el 
lug

ar
 d
e l
a b

io
ps
ia,
es
 ú
til
 lo
ca
liz
ar
 p
or
 m
ed
io

de
l e

lec
tro

m
io
gr
am

a 
un
 m

ús
cu
lo
 e
nfe

rm
o 
y 
re
ali
za
r 
la

bi
op
sia
 s
ob
re
 e
l m

ús
cu
lo
 h
om

ól
og
o 
de
l l
ad
o 
op
ue
st
o

(d
e 
m
od
o 
qu
e 
se
 e
vit
en
 p
er
tu
rb
ac
io
ne
s 
de
bi
da
s 
a 
las

m
icr
ol
es
io
ne
s 
de
riv
ad
as
 d
e 
la 
EM

G)
.T
am

bié
n 
el 
es
cá
ne
r

pu
ed
e 
ay
ud
ar
 e
n 
es
ta
 e
lec
ció

n.

Re
su
lta
do
s

D
e 
m
od
o 
ge
ne
ra
l,l
a 
bio

ps
ia 
m
us
cu
lar
 p
er
m
ite
 c
on
fir
m
ar

la 
ex
ist
en
cia
 d
e u

n 
pr
oc
es
o 
dis
tró

fic
o,
pe
ro
 n
o 
de
te
rm

ina
r

el 
tip
o 
pr
ec
iso

 d
e 
dis
tro

fia
.

D
is
tr
o
fi
a
 f
a
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

B
io
p
si
a
 m

u
sc
u
la
r.
 M

ú
sc
u
lo
 b
íc
ep
s

b
ra
q
u
ia
l 
(f
a
se
 e
vo
lu
ti
va
).

Va
ria
ció
n 
de
l t
am

añ
o 
de
 la
s 
fib
ra
s 
y 
pr
es
en
cia
 d
e 

ne
cr
os
is 
co
n 
in
va
sió
n 
m
ac
ro
fá
gi
ca
 

(c
ol
or
ac
ió
n 
m
ed
ia
nt
e 
he
m
at
eí
na
-e
os
in
a)
.

D
is
tr
o
fi
a
 f
a
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

B
io
p
si
a
 m

u
sc
u
la
r.
 M

ú
sc
u
lo
 t
ib
ia
l 
a
n
te
ri
o
r 

(e
st
a
d
io
 a
va
n
za
d
o
).

Co
ns
id
er
ab
le
 r
ed
uc
ció
n 
de
l n
úm

er
o 
de
 fi
br
as
,v
ar
ia
ció
n 
de
 s
u

ta
m
añ
o,
im
po
rt
an
cia
 d
el
 t
ej
id
o 
ad
ip
os
o 
in
te
rs
tic
ia
l (
co
lo
ra
ció
n 

m
ed
ia
nt
e 
he
m
at
eí
na
-e
os
in
a)
.

D
is
tr
o
fi
a
 f
a
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.
 B
io
p
si
a
 m

u
sc
u
la
r.

M
ú
sc
u
lo
 d
el
to
id
es
 p
o
co
 a
fe
ct
a
d
o
 (
es
ta
d
io
 i
n
ic
ia
l)
.

Va
ria
cio
ne
s 
sim

pl
es
 d
el
 t
am

añ
o 
de
 la
s 
fib
ra
s 
y 

pr
es
en
cia
 d
e 
al
gu
no
s 
nu
do
s 
ce
nt
ra
le
s 

(c
ol
or
ac
ió
n 
m
ed
ia
nt
e 
he
m
at
eí
na
-e
os
in
a)
.

D
is
tr
o
fi
a
 f
a
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

B
io
p
si
a
 m

u
sc
u
la
r.
 M

ú
sc
u
lo
 b
íc
ep
s 
b
ra
q
u
ia
l 

(f
a
se
 e
vo
lu
ti
va
).

Va
ria
ció
n 
de
l t
am

añ
o 
de
 la
s 
fib
ra
s 
y 
fib
ra
s 
en
 p
ro
ce
so
 d
e

re
ge
ne
ra
ció
n 
(c
ol
or
ac
ió
n 
m
ed
ia
nt
e 
he
m
at
eí
na
-e
os
in
a)
.

© M.Fardeau/INSERM U.153

© M.Fardeau/INSERM U.153 © M.Fardeau/INSERM U.153

© M.Fardeau/INSERM U.153

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
11

Ap
ara

to 
mu

scu
lar

   
   
   
 



D
ES
CR

IP
CI
Ó
N

5-
12

Ap
ara

to 
mu

scu
lar
 n
Ap

ara
to 

os
teo

art
icu

lar

El 
ex
am

en
 h
ist
ol
óg
ico

 r
ev
ela
 u
n 
pr
oc
es
o 
de
 d
eg
en
er
a-

ció
n/r
eg
en
er
ac
ión

 qu
e s
e t
ra
du
ce
 en

 el
 au

m
en
to
 d
el 
ta
m
añ
o

de
 la
s 
fib
ra
s,
as
í c
om

o 
en
 la
 p
ér
did

a 
de
 s
u 
co
nf
igu

ra
ció

n
an
gu
lar
.S
e 
pr
od
uc
e 
un
a 
au
m
en
to
 d
el 
diá

m
et
ro
 m
ed
io
 d
e

to
do
s l
os
 ti
po
s d

e 
fib
ra
s.

Co
n 
fre
cu
en
cia
 ap

ar
ec
en
,a
un
qu
e 
no
 d
e 
fo
rm

a a
bu
nd
an
te
,

fib
ra
s h

ial
ina

s y
 n
ec
ró
tic
as
 co

n 
fag
oc
ito
sis
.

En
 o
ca
sio

ne
s 
se
 d
et
ec
ta
n 
fib
ra
s 
ba
só
fil
as
 c
on
 n
úc
leo

s
ve
sic
ula

do
s 
y 
gr
an
de
s 
nu
clé
ol
os
,q
ue
 c
or
re
sp
on
de
n 
a 
un

as
pe
ct
o 
re
ge
ne
ra
tiv
o.
As
im
ism

o 
pu
ed
en
 d
et
ec
ta
rs
e 
fib
ra
s

co
n 
as
pe
ct
o 
«a
po
lill
ad
o»
.

Co
n f
re
cu
en
cia
 la
s r
ea
cc
ion

es
 in
fla
m
ato

ria
s s
on
 m
uy

nít
ida

s,
lle
ga
nd
o 
a 
pr
op
or
cio

na
r,
cu
an
do
 s
on
 p
re
do
m
ina

nt
es
,u
n

as
pe
cto

 d
e p

oli
mi
os
itis
.E
sta
s r
ea
cc
ion

es
 h
an
 si
do

de
te
ct
ad
as

en
 to

do
s 
lo
s 
es
ta
di
os
 d
e 
la 
en
fe
rm

ed
ad
 y
 tr
as
 b
io
ps
ias

re
ite
ra
da
s c
on
 in
te
rv
alo

s d
e 6

 ó
 7
 añ

os
,lo

 q
ue
 su
gie
re
 q
ue

la 
inf
lam

ac
ió
n 
es
 u
n 
ele

m
en
to
 in
trí
ns
ec
o 
de
 la
 en

fer
m
ed
ad

(F
itz
sim

on
s,
19
94
).L

a p
re
se
nc
ia 
o 
au
se
nc
ia 
de

inf
ilt
ra
cio

ne
s

in
fla
m
at
or
ias
 v
er
ifi
ca
da
 p
ar
a 
un
a 
m
ism

a 
fam

ilia
 e
st
á

de
te
rm

ina
da
 ge

né
tic
am

en
te
 (M

ol
na
r,1

99
1)
.

A 
ve
ce
s l
a b

iop
sia
 m
us
cu
lar
 n
o 
m
an
ifie
sta
 n
ing
un
a a
no
m
alí
a,

bi
en
 p
or
qu
e 
la 

zo
na
 d
e 
la 

bi
op
sia
 e
st
á 
in
de
m
ne
,b
ien

po
rq
ue
 la
 b
io
ps
ia 
ha
ya
 s
ido

 r
ea
liz
ad
a 
de
m
as
iad

o 
pr
on
to
.

La
s m

od
ific
ac
io
ne
s p

ue
de
n 
se
r 
m
íni
m
as
 e
n 
las
 fo

rm
as
 d
e

pr
og
re
sió

n 
len

ta
.

Es
cá
ne
r e

 im
ag
en
 m
us
cu
lar

El 
es
cá
ne
r,
la 
im
ag
en
 o
bt
en
ida

 p
or
 r
es
on
an
cia
 m

ag
né
tic
a

nu
cle
ar
 (I
RM

) y
 o
tro

s 
tip
os
 d
e 
im
ag
en
 m

us
cu
lar
 (p

rin
ci-

pa
lm
en
te
 la
 ec

og
ra
fía
) s
e h

an
 p
ro
pu
es
to
 co

m
o 
m
ed
io
 p
ar
a

ev
alu
ar
 la
 at
ro
fia
 d
e 
cie
rto

s m
ús
cu
lo
s q

ue
 se
 ve

n 
afe

ct
ad
os

de
 fo

rm
a 
pr
ec
oz
.E
sta

s 
té
cn
ica
s 
se
 u
til
iza
n 
ta
m
bié

n 
pa
ra

se
lec
cio

na
r 
co
n 
m
ás
 a
cie
rto

 e
l l
ug
ar
 d
e 
ap
lic
ac
ió
n 
de
 la

bio
ps
ia.

Pu
ed
en
 p
er
m
iti
r 
di
sc
rim

in
ar
 e
nt
re
 u
na
 m

io
pa
tía
 d
e 
las

cin
tu
ra
s y

 u
na
 F
SH

 (e
n 
la 
qu
e 
el 
glú

te
o 
m
ed
io
 y
 e
l p
so
as

no
 e
stá

n 
afe

ct
ad
os
).

APA
RA

TO
OS

TEO
AR

TIC
UL

AR
La
 d
eb
ilid

ad
 a
sim

ét
ric
a 
y 
el 
de
se
qu
ilib

rio
 d
e 
la 
fu
er
za
 m
us
cu
lar

pr
od
uc
en
 h
ipe

rlo
rd
os
is,
es
co
lio
sis
 o
 u
na
 co

m
bin

ac
ió
n 
de
 am

ba
s.

La
s 
de
fo
rm

ac
io
ne
s 
ra
qu
íde

as
 s
ól
o 
en
 r
ar
as
 o
ca
sio

ne
s 
ca
us
an

co
m
pli
ca
cio

ne
s r
es
pir
at
or
ias
.

Lo
s 
do
lo
re
s 
pu
ed
en
 a
tri
bu
irs
e 
a 
te
nd
ini
tis
,a
 r
et
ra
cc
io
ne
s 
y 
a

afe
ct
ac
io
ne
s a
rt
icu

lar
es
.

D
ES
CR

IP
CI
Ó
N
 C
LÍN

IC
A

D
efo

rm
ac
io
ne
s

La
 at
ro
fia
 y 
la 
de
bil
ida

d 
m
us
cu
lar
,a
sim

ét
ric
as
 p
or
 añ

ad
idu

ra
,c
on

o 
sin
 re
tra
cc
ión

,p
ro
du
ce
n 
un
 d
es
eq
uil
ibr
io 
mu

sc
ula
rr
es
po
ns
ab
le

de
 p
os
tu
ra
s 
«v
ici
os
as
».
Es
ta
s 
pu
ed
en
 c
on
so
lid
ar
se
,d

e 
m
od
o

se
cu
nd
ar
io,

en
 d
efo

rm
ac
io
ne
s e

sq
ue
lét
ica
s.

Es
ta
s d

efo
rm

ac
io
ne
s s
on
 ta
rd
ías
 y 
se
 pr
od
uc
en
 es
en
cia
lm
en
te
 en

la 
co
lum

na
.E
n 
to
rn
o 
a 
1/
3 
de
 lo
s p

ac
ien

te
s a

fec
ta
do
s p

or
 F
SH

tie
ne
n 
de
fo
rm

ida
de
s 
ve
rt
eb
ra
les
,e

n 
fo
rm

a 
de
 h
ipe

rlo
rd
os
is,

es
co
lio
sis
,o
 c
om

bin
ac
ió
n 
de
 am

ba
s (
Ki
lm
er
,1
99
5)
.L
a e

sc
ol
io
sis

se
 p
ro
du
ce
 e
n 
lo
s c
as
os
 m
ás
 gr
av
es
.

La
 h
ipe

rlo
rd
os
is 
lum

ba
r 
es
 p
ro
ba
ble

m
en
te
 u
na
 c
on
se
cu
en
cia

de
 la
 d
eb
ilid

ad
 d
e 
lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
ab
do
m
ina

les
,p
er
o 
se
 d
eb
e 
al

m
ec
an
ism

o 
de
 b
ás
cu
la 
pé
lvi
ca
,li
ga
do
 a 
la 
de
bil
ida
d 
de
 lo
sg

lút
eo
s,

qu
e 
pe
rm

ite
 m
an
te
ne
r e

l e
qu
ilib

rio
.

La
 re
tro

pu
lsi
ón
 d
el 
tro

nc
o 
(d
eb
ida
 a 
la 
afe
cta

ció
n d

e l
os
 es
pin

ale
s)

pr
od
uc
e 
un
a 
cif
os
is 
de
 la

 u
ni
ón
 c
er
vic

od
or
sa
l c

on
 lo

rd
os
is

ce
rv
ica
l (
co
n 
ca
ída

 d
e 
la 
ca
be
za
).

En
 ca

so
s e

xt
re
m
os
 e
l s
ac
ro
 se

 h
or
izo

nt
ali
za
.

So
n 
po
co
 fr
ec
ue
nt
es
 la
s 
co
m
pli
ca
cio

ne
s 
re
sp
ira
to
ria
s 
lig
ad
as
 a

las
 d
efo

rm
ac
ion

es
 d
e l
a c
olu

m
na
 (1
 ca
so
 gr
av
e d

e c
ifo
sc
oli
os
is 
qu
e

dif
icu

lta
ba
 la
 fu

nc
ió
n 
re
sp
ira
to
ria
 e
nt
re
 8
1 
su
jet
os
 e
xa
m
ina

do
s

po
r P

ad
be
rg
,1
98
2)
 (v
er
 «
D
es
cr
ipc

ió
n 
• A

pa
ra
to
 re

sp
ira
to
rio

»)
.

En
 la
 F
SH

 n
o 
se
 p
ro
du
ce
n 
de
fo
rm

ac
io
ne
s e

sp
ec
ífic
as
 d
el 
pie

.
Pu
ed
en
 d
et
ec
ta
rs
e 
re
tra

cc
io
ne
s 
m
us
cu
lar
es
 e
n 
el 
to
bil
lo
 e
n 
un

10
 %
 d
e 
ca
so
s,
en
 su

 m
ay
or
 p
ar
te
 e
n 
pa
cie
nt
es
 q
ue
 u
sa
n 
sil
la 
de

ru
ed
as
 (P

ad
be
rg
,1
98
2)
.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
sc
á
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 d
e 
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o
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gl
ú
te
o
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m
á
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a
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n
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u
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 f
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pu
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e
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 c
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n 
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 d
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las
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te
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l,q

ue
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ue
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er
 d
et
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da
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nt
ro
lad

a p
or
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 d
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.

D
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En
 l
a 
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fia
 m

us
cu
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 f
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es
ca
pu
lo
hu
m
er
al 

(F
SH

) 
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ed
e

de
te
ct
ar
se
 c
on
 g
ra
n 
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cu
en
cia
 u
na
 a
fec

ta
ció

n 
de
 la
 a
ud
ici
ón
,la

m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
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 ve

ce
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ila
te
ra
l,l
o 
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e 
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re
 q
ue
 é
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 fo
rm

a
pa
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e 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 (M

un
sa
t,
19
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Co
m
ien
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n 
un
 d
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 e
n 
so
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os
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ud
os
,q
ue
 p
os
te
rio
rm

en
te

se
 in
cr
em

en
ta 
en
 to
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s l
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 fr
ec
ue
nc
ias
.S
u 
gr
av
ed
ad
 e
s v
ar
iab

le 
y

se
 ac

en
tú
a c

on
 la
 e
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d 
de
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s p

ac
ien

te
s.

Un
 es
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ar
at
ivo
 en
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y s
uje
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 p
er
ten

ec
ien
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s n
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cta
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 m
os
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 u
na
 p
érd
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ific
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 en
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s e
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 d
e 
la 
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ez
a 
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 d
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 su
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n 
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H
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 la
s f
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.00
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n c
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o
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nt
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 d
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en
te
 a
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e 
a
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nt
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ion
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,te
nd
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cio
ne
s a
rti
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es
.E
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s a
lte
ra
cio

ne
s
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n 
el 
re
su
lta
do
 d
e 
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stu

ra
s a
no
rm
ale
s i
nd
uc
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s p
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 la
 d
eb
ilid

ad
de
 a
lgu

no
s 
m
ús
cu
lo
s 
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o 
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r 
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 a
fe
ct
ac
io
ne
s 
m
us
cu
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im
ét
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on
 fr
ec
ue
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ia 
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tá
n 
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ad
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 e
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Se
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n 
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en
cu
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ta
 d
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M
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en
te
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cu
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 m
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.E
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l f
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m
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s 
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l d
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.

Es
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 se
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e 
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 d
e
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m
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s 
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),
en
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 c
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 e
sc
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,e
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m
en
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m
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,e
n 
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m
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s 
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 D
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Á
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 c
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en
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m
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fre
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n 
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gr
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 d
e 
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ue
so
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 e
n 
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ion
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ev
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 d
efo

rm
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H,

fu
nd
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en
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en
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 c
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 v
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te
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EX
A
M
EN
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M
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a
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 p
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dic
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m
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ra
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do
s

y d
e 
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ilia
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m
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 d
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M
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do
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n 
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.00
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cio
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 d
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 d
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%
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0

D
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 m
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u
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o
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p
u
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u
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d
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 d
o
lo
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2
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Á
M
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O
S
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 d
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en
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 l
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 d
e 
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 d
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lo
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ex
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 c
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m
en
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re
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s
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r l
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 en
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H 
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 p
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et
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 d
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cc
ió
n

int
ra
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 d
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 d
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 e
l
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m
po
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l d
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sc
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 c
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a f
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 d
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sib
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ad
es
,s
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ad
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 d
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m
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 d
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go
 e
n 
alg
un
a z

on
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 d
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 m
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s c
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 m
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 p
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s d
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n d
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 d
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 p
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 c
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 d
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re
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 lá
gr
im
as

qu
e 
hu
m
idi
fic
an
 la
 c
ór
ne
a (
ve
r «

De
sc
rip
ció

n 
•  
Ap
ar
ato

m
us
cu
lar

• D
es
cr
ipc

ió
n 
clí
nic

a •
  D

eb
ilid

ad
 m
us
cu
lar
 • 
M
ím
ica
 fa
cia
l»)
.

La
 se

qu
ed
ad
 d
e 
la 
co
nju

nt
iva
 y
 d
e 
la 
có
rn
ea
,d
er
iva
da
 d
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 c
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 d
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a d
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 p
ue
de

ev
ol
uc
io
na
r h

ac
ia 
la 
ce
gu
er
a.
Su
po
ne
,d
es
de
 e
l p
un
to
 d
e 
vis
ta
 d
e

las
 le
sio

ne
s,
un
a a
no
rm

al 
pe
rm

ea
bil
ida

d 
va
sc
ula

r d
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 re
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ar
 e
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til 
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et
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tar
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m
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 d
e
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n 
pr
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ipa
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en
te
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cio

so
 (b
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ne
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op
at
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,
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c.)
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ue
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ce
n 
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n 
m
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ue
nc
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an
do
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 c
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ad
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ia 
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m
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ye
.
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ba
s f
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s
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s 
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le
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,e

n
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 p
er
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s
an
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ro
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 d
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at
or
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s,
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s 
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s 
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 d
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lo
s 
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n
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 d
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a
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pa
cid
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 d
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n
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 c
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n
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a i
m
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m
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cio
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clí
ni
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N
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se
 h
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 d
et
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 c
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os
 d
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ut
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 m
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s
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,1
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.
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re
 co

m
ple

ta
 la
 va
lo
ra
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 d
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 c
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fic
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ro
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m
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, p
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fic

ie
nc
ia
 r
es
-
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 d
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 c
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 d
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GE
N
ÉT
IC
A

l
TR

AN
SM

ISI
Ó
N

l
 LO

CA
LIZ

AC
IÓ
N
 E

ID
EN

TI
FIC

AC
IÓ
N
 D
EL
 G
EN

l
D
IA
GN

Ó
ST
IC
O
 G
EN

O
TÍ
PI
CO

l
CO

N
SE
JO
 G
EN

ÉT
IC
O

l
BI
BL
IO
GR

AF
ÍA

La
 d
ist
ro
fia
 m

us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap
ul
oh
um

er
al
 (
FS
H
) 
es

de
tr
an

sm
is
ió
n 

au
to
só
m
ic
a 

do
m
in
an

te
. 

La
en

fe
rm

ed
ad
 a
pa

re
ce
 d
e 
m
od

o 
es
po

nt
án
eo

 e
n 
un

 2
5

%
 d
e 
ca
so
s 
(c
as
os
 e
sp
or
ád
ic
os
).

El
 lu

ga
r 
de
 la
 a
no

m
al
ía
 g
en
ét
ic
a 
ha
 s
id
o 
lo
ca
liz
ad
o 
en

la
ex
tr
em

id
ad
 d

el
 b

ra
zo
 l
ar
go
 d

el
 c
ro
m
os
om

a 
4

(4
q3

5)
, d

on
de

 s
e 
ha
 p
od

id
o 
de

sc
ub

ri
r 
la
 r
ed

uc
ci
ón

de
l 
nú

m
er
o 

de
 r
ep

et
ic
io
ne

s 
de

 u
na

 s
ec
ue

nc
ia

de
no

m
in
ad
a 
D
4Z

4.
La
 e

sp
ec
ifi
ci
da

d 
de

 l
as
 t
éc
ni
ca
s 
de

 d
ia
gn
ós
ti
co

m
ol
ec
ul
ar

au
m
en

ta
 s
ig
ni
fic
at
iv
am

en
te
 c
ua

nd
o 

se
pu

ed
e 
di
sp
on

er
 d
e 
va
ri
as
 m

ue
st
ra
s 
de

 u
na
 f
am

ili
a

co
nc
re
ta
; e

n 
ef
ec
to
, e

n 
es
te
 c
as
o,
 lo

s 
re
su
lta

do
s 
de

fa
ls
o 

po
si
tiv

o 
y 

fa
ls
o 

ne
ga
ti
vo
 s

e 
de

te
ct
an

 c
on

fa
ci
lid

ad
.

El
 

fe
nó

m
en

o 
de

 
va

ri
ab

ili
da

d 
in
tr
af
am

ili
ar

re
la
ti
vi
za
, 

to
da

ví
a 

ho
y 

dí
a,
 
el
 
in
te
ré
s 

de
l

di
ag
nó

st
ic
o 
pr
en

at
al
, p

or
 c
ua

nt
o,
 in

cl
us
o 
si
 u
n 
ni
ño

es
 p
or
ta
do

r 
de

 la
 a
no

m
al
ía
 g
en

ét
ic
a,
 n
o 
si
em

pr
e 
es

po
si
bl
e 

pr
ed

ec
ir
 s
u 

fu
tu
ro
 g

ra
do

 d
e 

af
ec
ta
ci
ón

cl
ín
ic
a.
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TR
AN

SM
ISIÓ

N
La
 d
ist
ro
fia
 m

us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al 
(F
SH

) s
e 
tra

ns
m
ite

co
n 
ca
rá
ct
er
 au

to
só
m
ico

 d
om

ina
nt
e.

Am
bo
s s
ex
os
 se

 v
en
 a
fec

ta
do
s p

or
 ig
ua
l p
or
 la
 F
SH

 c
ua
nd
o 
se

to
m
a e

n 
co
ns
ide

ra
ció

n 
un
 n
úm

er
o 
sig
nif
ica
tiv
o 
de
 ca
so
s.A

lgu
no
s

au
to
re
s 
de
sc
rib

en
 u
na
 d
ife
re
nc
ia 
en
 la
 e
da
d 
de
 in

ici
o 
de
 la

en
fer
m
ed
ad
,q
ue
 e
sta

ría
 re

lac
io
na
da
 co

n 
la 
dif
er
en
cia
 d
e 
la 
ed
ad

en
 la
 q
ue
 co

m
ien

za
 la
 p
ub
er
ta
d 
(C
hu
ng
,1
95
9)
.

Si 
bie

n 
los
 ca
so
s f
am

ilia
re
s s
on
 lo
s m

ás
 fr
ec
ue
nt
es
,se

 h
ae

sti
m
ad
o,

en
 u
n 
es
tu
dio

 re
ali
za
do
 e
n 
Ho

lan
da
,q
ue
 la
 p
ro
po
rc
ió
n 
de
 ca

so
s

es
po
rá
dic

os
 e
s d

e 
un
 2
5,9

 %
 (P

ad
be
rg
,1
99
4)
.

Se
gú
n 
la 
en
cu
es
ta
 d
e 
la 
AF

M
 so

br
e 
la 
FS
H 
un
 3
0 
%

de
 la
s 2

70
 p
er
so
na
s q

ue
 c
on
te
sta

ro
n 
no
 c
on
oc
ían

 a
nin

gú
n 
pa
rie
nt
e
afe

ct
ad
o 
po
r 
es
ta
 e
nfe

rm
ed
ad
 (
ve
r

«E
nc
ue
sta

 A
FM

 • 
 R
es
ult
ad
os
 • 
 D
im
en
sió

n 
fam

ilia
r»
).

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
N
ú
m
er
o

d
e 
ca
so
s 
en
 l
a
 f
a
m
il
ia
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s 
25
0.

Re
sp
ue
st
as
:2
50
.

Sin
 re

sp
ue
sta 9 4567 

 

8 0123

0

%

50
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Su
jet
o 
de
 se

xo
 fe
m
en
ino

Su
jet
o 
fal
lec
ido

Su
jet
o 
de
 se

xo
 m
as
cu
lin
o

Un
ió
n

Em
ba
ra
zo
 e
n 
cu
rs
o

M
uje

r t
ra
ns
m
iso

ra
he
te
ro
cig
ót
ica

Su
jet
o 
afe

ct
ad
o

Un
ió
n 
co
ns
an
gu
íne

a

Ge
m
elo

s m
on
oc
igó

tic
os

Ge
m
elo

s d
ici
gó
tic
os

Ab
or
to
 e
sp
on
tá
ne
o

D
iag
nó
sti
co
 p
re
na
ta
l

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

Á
rb
o
l 
ge
n
ea
ló
gi
co
.

T
ra
n
sm

is
ió
n
 a
u
to
só
m
ic
a

d
o
m
in
a
n
te
.
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Es
ta
 d
ele

ció
n 
po
dr
ía,

po
r 
un
 e
fec

to
 d
e 
po
sic
ió
n,
m
od
ific
ar
 la

ex
pr
es
ió
n 
de
 u
n 
ge
n 
dis
ta
nt
e.
Es
te
 g
en
 p
ue
de
 a
sim

ism
o 
es
ta
r o

no
 si
tu
ad
o 
en
 e
l c
ro
m
os
om

a 
4 
o 
en
 o
tro

 c
ro
m
os
om

a 
y 
po
dr
ía

se
r u

n 
ge
n 
no
 m
us
cu
lar
 ac

tiv
ad
o 
en
 lo
s m

ús
cu
lo
s.

Sin
 e
m
ba
rg
o,
la 
ex
ist
en
cia
 d
e 
fam

ilia
s p

ar
a l
as
 q
ue
 la
 e
nfe

rm
ed
ad

no
 e
stá
 re
lac
ion

ad
a c
on
 e
l c
ro
m
os
om

a 4
 (P
ad
be
rg
,1
99
4)
ex
pr
es
a

un
a s
eg
ur
a h

et
er
og
en
eid

ad
 ge

né
tic
a.GE
N
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Lo
cal
iza
ció

n e
 id
en
tifi
cac

ión
 de

l g
en

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

R
ep
et
ic
ió
n
 d
e 
la
 s
ec
u
en
ci
a

D
4
Z
4

en
 e
l 
ex
tr
em

o
 d
el
 b
ra
zo
 l
a
rg
o

d
el

cr
o
m
o
so
m
a
 4
.

LO
CA

LIZ
AC

IÓN
E ID

EN
TIF

ICA
CIÓ

N 
DE

L G
EN

La
 an

om
alí
a g
en
ét
ica
 p
re
se
nt
e e

n 
la 
dis
tro

fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
-

pu
lo
hu
m
er
al 
(F
SH

) h
a s
ido

 lo
ca
liz
ad
a e

n 
la 
ex
tre

m
ida

d 
de
l b
ra
zo

lar
go
 d
el 
cr
om

os
om

a 4
,p
re
cis
am

en
te
 e
n 
4q
35
-q
te
r (
W
ijm

en
ga
,

19
90
).

La
 a
no
m
alí
a 
re
lac
io
na
da
 c
on
 la
 a
pa
ric
ió
n 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 e
s

un
a r
ed
uc
ció

n 
de
l n
úm

er
o 
de
 re

pe
tic
io
ne
s d

e 
un
a s
ec
ue
nc
ia 
de

3,3
 ki
lob

as
es
 de

no
m
ina
da
 D
4Z
4,
sit
ua
da
 en

 el
 ex

tre
m
o 
(te
lóm

er
o)

de
l b
ra
zo
 la
rg
o 
de
l c
ro
m
os
om

a 4
.

M
ien

tra
s 
qu
e 
en
 e
l s
uje

to
 n
or
m
al 
la 
se
cu
en
cia
 D
4Z

4 
se
 re

pit
e

va
ria
s d

ec
en
as
 d
e 
ve
ce
s (
de
 1
9 
a 9

6)
,e
n 
lo
s e

nfe
rm

os
 d
e 
FS
H 
el

nú
m
er
o 
de
 r
ep
et
ici
on
es
 e
s 
m
en
or
 y
 p
ue
de
 d
ism

inu
ir 
ha
sta

 1
(G
ot
o,
19
95
).C

ua
nt
o 
m
ás
 co

rt
o 
es
 e
l s
eg
m
en
to
 d
e 
re
pe
tic
io
ne
s

de
 D
4Z

4 
m
ás
 gr
av
e 
es
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
.

El 
res
ult
ad
o 
de
l a
ná
lisi
s d
e 
bio
log
ía 
mo

lec
ula
r,p

ar
a 
44
1 
fam

ilia
s,
fue

sie
mp

re 
un
 d
iag
nó
sti
co
 d
e 
FS
H 
 cu

an
do
 e
l t
am

añ
o 
de
l s
eg
me

nt
o 
es

inf
eri
or 
o 
igu
al 
a 
31
 k
ilo
ba
se
s.
Pa
ra 
un
 ta
ma

ño
 su
pe
rio
r l
os
res
ult
ad
os

so
n 
má

s i
nc
ier
tos
 (J
ea
np
ier
re 
M
.,1
99
7)
.

Es
ta
 se

cu
en
cia
 e
stá

 c
on
te
nid

a 
en
 u
na
 g
ra
n 
zo
na
 p
ol
im
ór
fic
a 
(e
s

de
cir
,q
ue
 p
re
se
nt
a 
va
ria
cio

ne
s i
nd
ivi
du
ale

s) 
e 
id
en
tif
ica
da
 p
or

las
 s
on
da
s 
p1
3E
-1
1 
y 
pF
R-
1 
tr
as
 la
 a
cc
ió
n 
de
 u
na
 e
nz
im
a 
de

re
str
icc
ió
n 
de
no
m
ina

da
 «
Ec
oR

I».

FS
H
D
- 4
q3
5 
qt
er

Di
str
ofi
a 
mu

scu
lar

fac
ioe
sca

pu
loh
um

era
l

o 
La
nd
ou
zy
 D
eje
rin
e

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l

C
ro
m
o
so
m
a
 4
.

La
 a
no
m
al
ía
 g
en
ét
ica
 s
e

lo
ca
liz
a 
en
 e
l e
xt
re
m
o 
de
l

br
az
o 
la
rg
o 
de
l c
ro
m
os
om

a
4 
(te
ló
m
er
o)
.

ce
nt
ró
m
er
o

(c
en
tro

 d
el 
cr
om

os
om

a)

te
ló
m
er
o

(e
xt
re
m
o 
de
l c
ro
m
os
om

a)
D
4s
16
3 
- D

4s
13
9 
- D

4F
10
45
1 
- D

4Z
4

(F
SH

)

se
cu
en
cia
 re

pe
tid
a

D
4Z

4 
 D
4Z

4

3,3
 k
b

D
ele

ció
n 
(zo

na
 p
er
did

a)
en
 la
 F
SH

3,3
 k
b

3,3
 k
b

3,3
 k
b

3,3
 k
b

3,3
 k
b

3,3
 k
b
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Di
agn
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tic
o g

en
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pic
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DIA
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ICO
El 
an
áli
sis
 d
e 
bio

lo
gía
 m
ol
ec
ula

r e
s ú

til
 p
ar
a e

l d
iag
nó
sti
co
,s
ob
re

to
do
 e
n 
ca
so
s 
es
po
rá
di
co
s 
o 
en
 fo

rm
as
 c
lín
ica
s 
di
fíc
ile
s 
de

ide
nt
ific
ar.

Se
 tr
at
a 
de
 d
ete

cta
r c
on
 u
na
 s
on
da
 e
sp
ec
ífic
a 
(E
co
RI
) f
ra
gm

en
tos

ac
or
ta
do
s e
n l
a r
eg
ión
 4
q3
5 
de
l c
rom

os
om

a 4
.P
ero

 es
ta
 so
nd
a p

ue
de

rec
on
oc
er
 o
tro
 lo
cu
s d

el 
mi
sm
o 
tip
o 
en
 e
l c
rom

os
om

a 
10
 (1

0q
26
).

Pa
ra
 d
ife
re
nc
iar
 e
sto
s 
re
su
lta
do
s 
se
 u
tili
za
 d
es
de
 h
ac
e 
po
co
 u
na

en
zim

a 
de
 re
str
icc
ión
 (B
ln1

),l
o 
qu
e 
me

jor
a 
de
 fo
rm
a 
co
ns
ide
ra
ble
 la

fia
bil
ida
d 
de
l d
iag
nó
sti
co
 (V
an
 D
eu
tek

om
 J.,

19
96
).

La
 fia

bil
ida

d 
de
 la
s t
éc
nic

as
 d
e d

iag
nó
sti
co
 m
ol
ec
ula

r a
um

en
ta
 d
e

fo
rm

a i
m
po
rt
an
te
 c
ua
nd
o 
pu
ed
e 
dis
po
ne
rs
e 
de
 v
ar
ias
 m
ue
str
as

de
 la
 m

ism
a 
fam

ilia
;d
e 
he
ch
o,
en
 e
ste

 c
as
o,
lo
s 
re
su
lta
do
s 
de

fal
so
 p
os
iti
vo
 y 
fal
so
 n
eg
at
ivo

 se
 d
et
ec
ta
n 
co
n 
fac
ilid

ad
.

En
 g
en
er
al,

ex
ist
e 
un
a 
co
rr
ela
ció

n 
ta
nt
o 
de
 la
 e
da
d 
de
 in

ici
o

co
m
o 
de
 la
 g
ra
ve
da
d 
de
 la
 a
fe
cc
ió
n 
co
n

el
 t
am

añ
o 

de
l 
fra

gm
en
to
 4

q3
5.

Es
ta

co
rre

lac
ión

 es
 ev
ide

nt
e c

ua
nd
o 
el
fra
gm

en
to

es
 m

uy
 p
eq
ue
ño
 (
m
en
os
 d
e 
4 
re
pe
tic
io
-

ne
s),

en
 c
uy
o 
ca
so
 la
 a
fec

ció
n 
es
 p
re
co
z 
y

gr
av
e.
Si 
el 
fra
gm

en
to
 in
clu
ye
 d
e 
4 
a 6

re
pe
-

tic
io
ne
s 
el 
fen

ot
ipo

 p
ue
de
 s
er
 g
ra
ve
 o
 n
o.

En
 ca
so
 d
e 7

 a 
9 
re
pe
tic
io
ne
s e
l n
iño

 p
ue
de

es
ta
r s
an
o 
o 
la 
ev
ol
uc
ió
n 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad

se
rá
 le
nt
a.

Se
 re
se
ña
,a
sim

ism
o,
qu
e 
lo
s h

ijo
s e

nfe
rm

os
de
 u
na
 p
er
so
na
 q
ue
 h
a 
te
ni
do
 u
n 
in
ici
o

pr
ec
oz
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 y
 le
sio

ne
s g
ra
ve
s,

en
 e

sp
ec
ial
 s
i 
se
 t
ra
ta
 d

e 
un
a 
nu
ev
a

m
ut
ac
ió
n,
tie
ne
n 
ta
m
bié

n 
pr
ob
ab
ilid

ad
 d
e

pa
de
ce
r u

n 
ini
cio

 p
re
co
z y

 le
sio

ne
s g
ra
ve
s.

Po
r o

tra
 p
ar
te
,L
un
t h

a s
ug
er
ido

 q
ue
 e
n 
las
 fa
m
ilia
s q

ue
 p
os
ee
n

un
 f
ra
gm

en
to
 4
q3
5 
m
ay
or
 la

 p
en
et
ra
nc
ia 

de
 la

 F
SH

 s
er
á

pr
ob
ab
lem

en
te
 m
en
or
 q
ue
 la
s e

sti
m
ac
io
ne
s h

ab
itu
ale
s,
qu
e 
so
n

de
l 9
5 
% 
a l
os
 2
0 
añ
os
 (L
un
t,
19
95
).

La
s 
va
ria
cio

ne
s 
de
 la
 e
da
d 
de
 in

ici
o 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 e
n 
un
a

m
ism

a f
am

ilia
 m
ue
str
an
 pr
inc
ipa
lm
en
te
 un

a p
re
co
cid
ad
 pr
og
re
siv
a

de
 g
en
er
ac
ió
n 
en
 g
en
er
ac
ió
n,
en
 fa
m
ilia
s d

e 
las
 q
ue
 se

 c
on
oc
en

tre
s g
en
er
ac
ion

es
.S
in 
em

ba
rg
o,
es
te
 fe
nó
m
en
o 
es
 m
en
os

ac
us
ad
o

cu
an
do
 se

 e
stu

dia
n 
fam

ilia
s c
on
 2
 ge

ne
ra
cio

ne
s,
ya
 q
ue
 e
l t
am

añ
o

de
l f
ra
gm

en
to
 e
s 
sig
nif
ica
tiv
am

en
te
 c
on
sta

nt
e 
pa
ra
 u
na
 m

ism
a

fam
ilia
.P
or
 lo

 t
an
to
,u
n 
fen

óm
en
o 
de
 «
an
tic
ipa

ció
n»
 e
s 
po
co

pr
ob
ab
le 
(L
un
t,
19
95
).

1 
a 
3 
rep

eti
cio
ne
s

Fo
rm
as
 gr
av
es

4 
a 
6 
rep

eti
cio
ne
s
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e 
la

di
st
ro
fia

 m
io
tó
ni
ca
 d
e 
St
ei
ne

rt
.

La
 r
et
ra
cc
ió
n 
de

 l
os
 f
le
xo

re
s 
de

 l
os
 4
 ú
lt
im

os
 d
ed

os
 e
s

in
di
ca
ti
va
 d
e 
la
 m

io
pa
tí
a 
de

 B
et
hl
em

, c
uy

o 
di
ag
nó

st
ic
o 
se

co
nf
ir
m
a 
po

r 
lo
s 
an

ál
is
is
 d
e 
ge
né

ti
ca
 m

ol
ec
ul
ar
.

U
na

 
af
ec
ta
ci
ón

 
m
us
cu

la
r 

m
ás
 
di
fu
sa
 
y 

pr
ec
oz

 
es

in
di
ca
ti
va
 d
e 
 u
na
 m

io
pa
tí
a 
co
ng
én

it
a,
 c
uy

o 
ti
po

 p
ue

de
 se

r
de

te
rm

in
ad
o 
m
ed

ia
nt
e 
la
 b
io
ps
ia
 m

us
cu
la
r.

Lo
s 
si
gn
os
 n
eu

ró
ge
no

s 
en

 la
 E
M
G
 s
on

 in
di
ca
ti
vo
s 
de

 u
na

am
io
tr
of
ia
 e
sp
in
al
 d

e 
to
po

gr
af
ía
 f
ac
io
es
ca
pu

lo
hu

m
er
al
,

qu
e 

no
 s
ie
m
pr
e 

es
 f
ác
il 

de
 d

is
ti
ng
ui
r 
de

 l
a 

di
st
ro
fia

fa
ci
oe

sc
ap

ul
oh

um
er
al
.

El
 a
sp
ec
to
 d
e 
la
 b
io
ps
ia
 m

us
cu
la
r 
pe

rm
it
e 
id
en

ti
fic
ar
 u
na

m
io
si
ti
s 
co
n 
in
cl
us
io
ne

s.

A
nt
e 

un
 
dé

fic
it
 
m
us
cu
la
r 

de
 
to
po

gr
af
ía
 
fa
ci
oe

sc
a-

pu
lo
hu

m
er
al
 
si
n 

tr
an

sm
is
ió
n 

do
m
in
an

te
, 
se
 
pu

ed
e

co
ns
id
er
ar
 u
na

 p
ol
im

io
si
ti
s,
 u
na

 m
ia
st
en

ia
 y
, 
co

n 
m
ás

es
ca
sa
 fr
ec
ue

nc
ia
, u

na
 d
is
tr
of
ia
 m

us
cu
la
r 
re
la
ci
on

ad
a 
co
n

el
 c
ro
m
os
om

a 
X
 o
 u
n 
sí
nd

ro
m
e 
de

 M
oe

bi
us
.

D
ÉF
IC
IT
 M
US

CU
LA

R 
FA
CI
O
ES
CA

PU
LO

HU
M
ER
AL

 C
O
N

TR
AN

SM
ISI
Ó
N
 D
O
M
IN
AN

TE
D
ist
ro
fia
 m
io
tó
nic

a d
e 
St
ein

er
t

La
 a
fec

ta
ció

n 
m
us
cu
lar
 e
n 
la 
dis
tro

fia
 m

io
tó
nic

a 
de
 S
te
ine

rt
 e
s

m
uy
 si
m
ét
ric
a,
m
ás
 d
ist
al 
qu
e 
pr
ox
im
al 
y 
afe

ct
a 
a 
lo
s m

ús
cu
lo
s

de
 la
 m
an
o 
y 
el 
an
te
br
az
o.
Ex
ist
e 
un
a 
m
io
to
nía

 q
ue
 se

 tr
ad
uc
e

en
 u
n 
re
ta
rd
o 
en
 la
 re

ap
er
tu
ra
 d
e 
lo
s d

ed
os
 tr
as
 u
n 
ap
re
tó
n 
de

m
an
os
.C

on
 fr
ec
ue
nc
ia 
se
 d
et
ec
ta
 u
na
 in
su
fic
ien

cia
 re

sp
ira
to
ria

po
r 
afe

ct
ac
ió
n 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
re
sp
ira
to
rio

s 
y 
es
 h
ab
itu
al 
un
a

afe
ct
ac
ió
n 
ca
rd
íac
a.

O
tr
as
 a
fe
cc
io
ne
s 
m
ul
tis
ist
ém

ica
s 
so
n 
ca
ra
ct
er
íst
ica

s 
de
 l
a

m
io
to
nía

 d
e 
St
ein

er
t:
ca
ta
ra
ta
s,
pr
ob
lem

as
 d
ige
sti
vo
s 
(d
isf
ag
ia,

fal
sa
 v
ía,

tr
as
to
rn
os
 d
e 
tr
án
sit
o)
,h
ip
er
so
m
ni
a,
ra
len

tiz
ac
ió
n

ps
íqu

ica
,a
tro

fia
 t
es
tic
ula

r,
fac
ies

ine
xp
re
siv
a,
pá
rp
ad
os
 c
aíd

os
,

bo
ca
 a
bi
er
ta
 y
 c
alv

ici
e 
fro

nt
al 
y 
te
m
po
ra
l e
n 
re
lac

ió
n 
co
n 
la

gr
av
ed
ad
.

En
 la
 E
M
G 

se
 p
ro
du
ce
n,
cu
an
do
 s
e 
int
ro
du
ce
 e
l e
lec
tro

do
 d
e

ag
uja

,d
es
ca
rg
as
 m
io
tó
nic

as
 (q
ue
 so

n 
po
te
nc
ial
es
 e
sp
on
tá
ne
os
 y

se
 c
or
re
sp
on
de
n 
co
n 
la 
cr
isp
ac
ió
n 
qu
e 
su
fre
n 
lo
s 
pa
cie
nt
es
),

cu
ya
 fr
ec
ue
nc
ia 
es
 le
nt
a 
(4
0 
a 
60
 H
z)
 y
 e
st
ab
le 
du
ra
nt
e 
to
da

la 
de
sc
ar
ga
.E
st
os
 r
as
go
s 
m
io
tó
ni
co
s 
se
 s
up
er
po
ne
n 
a 
sig
no
s

ele
ct
ro
fis
io
ló
gic
os
 d
e 
dis
tro

fia
 m

us
cu
lar
:s
er
ie 

de
 p
ot
en
cia
les

idé
nt
ico

s q
ue
 se

 su
ce
de
n 
de
 fo
rm

a 
es
po
nt
án
ea
 y
 c
uy
a 
am

pli
tu
d

de
cr
ec
e 
de
 fo
rm

a p
ro
gr
es
iva
.

Po
r 
úl
tim

o,
se
 d
isp

on
e 
en
 p
oc
o 
tie
m
po
 d
e 
un
 d
iag

nó
st
ico

m
ol
ec
ula

r q
ue
 p
er
m
ite
 d
es
cu
br
ir 
la 
an
om

alí
a 
ge
né
tic
a 
pr
es
en
te

en
 l
a 
en
fe
rm

ed
ad
 d
e 
St
ein

er
t 
(m
ut
ac
ió
n 
in
es
ta
bl
e 
qu
e 
se

ca
ra
ct
er
iza
 p
or
 u
na
 a
no
rm

al 
re
pe
tic
ió
n 
de
l t
rip
let
e 
CT

G 
en
 la

re
gió

n 
13
q 
de
l c
ro
m
os
om

a 1
9)
.

Lo
s 
an
te
ce
de
nt
es
 d
e 
pa
rt
os
 c
on
 fe
to
 m

ue
rt
o 
en
 la
 fa
m
ilia

 o
de
 m
ue
rt
es
 d
ur
an
te
 lo

s 
pr
im
er
os
 d
ías
 d
e 
vid

a 
de
be
n 
lle
va
r 
a

co
ns
ide

ra
r p

ro
ba
ble

 e
l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
 d
e 
St
ein

er
t

en
 la
 m
ad
re
.

M
io
pa
tía
 d
e 
Be
th
lem

La
 m
iop

atí
a d

e 
Be
th
lem

 e
s u

na
 d
ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 p
oc
o 
fre
cu
en
te

de
 t
ra
ns
m
isi
ón
 a
ut
os
óm

ica
 d
om

ina
nt
e.
Su
 d
es
ar
ro
llo
 in

ici
al 
es

pr
ec
oz
,e
n 
la 
pr
im
er
a i
nf
an
cia
,y
 la
 e
vo
lu
ció

n 
de
 la
 e
nf
er
m
ed
ad

es
 le
nt
am

en
te
 p
ro
gr
es
iva
.

El
 d
éf
ici
t 
m
us
cu
lar
 a
fe
ct
a 
a 
las
 c
in
tu
ra
s 
y 
a 
lo
s 
m
ús
cu
lo
s

ex
te
ns
or
es
 m

ás
 q
ue
 a
 lo

s 
fle
xo
re
s.
Ap

ar
ec
en
 c
on
 f
re
cu
en
cia

re
tra

cc
io
ne
s e

n 
fle
xió

n,
de
 m
od
o 
pa
rt
icu

lar
 e
n 
las
 ar
tic
ula

cio
ne
s

int
er
fal
án
gic
as
 d
e 
lo
s 4

 ú
lti
m
os
 d
ed
os
.

En
 la
 b
io
ps
ia 
m
us
cu
lar
 se

 o
bs
er
va
 u
n 
as
pe
ct
o 
di
st
ró
fic
o 
de
 la
s

fib
ra
s 
m
us
cu
lar
es
,p

er
o 
no
 e
sp
ec
ífic

o.
La
 a
no
m
alí
a 
ge
né
tic
a

as
oc
iad

a 
ha
 s
id
o 
lo
ca
liz
ad
a 
en
 2
q3
7 
en
 e
l c
ro
m
os
om

a 
2 
y 
la

en
fe
rm

ed
ad
 e

st
á 
in
du
cid

a 
po
r 
m
ut
ac
io
ne
s 
en
 d

ife
re
nt
es

su
bu
nid

ad
es
 d
el 
co
lág
en
o 
de
 ti
po
 V
I (
Sp
ee
r,1

99
6)
.

M
io
pa
tía
s c
on
gé
nit
as

La
s 
m
io
pa
tía
s 
co
ng
én
ita
s 
se
 i
de
nt
ific
an
 h
ab
itu
alm

en
te
 c
om

o
dia

gn
ós
tic
os
 d
ife
re
nc
ial
es
 d
e 
un
a 
FS
H 
de
 in
ici
o 
pr
ec
oz
,a
 p
es
ar

de
 q
ue
 e
sté

n 
pr
es
en
te
s 
nu
m
er
os
os
 e
lem

en
to
s 
dif
er
en
te
s 
de
 la

afe
ct
ac
ió
n 
fac
ial
 y 
de
 la
 ci
nt
ur
a e

sc
ap
ula

r.

Su
gie
re
 u
n 
dia

gn
ós
tic
o 
de
 m

io
pa
tía
 c
on
gé
nit
a 
la 
ex
ist
en
cia
 d
e

hip
ot
on
ía 
pr
ec
oz
 o
 p
ro
nu
nc
iad

a,
la 
pé
rd
ida

 m
us
cu
lar
 c
on
 d
éfi
cit

pr
ox
im
al 
y e

l r
os
tro

 in
ex
pr
es
ivo
,a
lar
ga
do
 y 
es
tre
ch
o.
Lo
s p
ac
ien

te
s

pr
es
en
ta
n,
as
im
ism

o,
pie

s c
av
os
 y 
es
co
lio
sis
.

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

   
  



D
IA
GN

Ó
ST
IC
O

D
IFE

RE
N
CI
AL

7-
3

Dé
fici
t fa

cio
esc

apu
loh

um
era

l

La
 b
iop

sia
 m
us
cu
lar
 co

nfi
rm
a e

l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
m
iop

atí
a c
on
gé
nit
a

al 
pr
ec
isa
r e

l t
ipo

 d
e 
an
om

alí
a e

str
uc
tu
ra
l d
e 
las
 fib

ra
s m

us
cu
lar
es

(c
en
tro

nu
cle
ar,

de
 n
úc
leo

,d
e 
ba
sto

nc
illo

s,
et
c.)
.

Am
io
tro

fia
 e
sp
ina

l c
on
 to

po
gr
afí
a

fac
io
es
ca
pu
lo
hu
m
er
al

Se
 tr
at
a d

e 
un
 ti
po
 d
e 
am

io
tro

fia
 e
sp
ina

l c
on
 to

po
gr
afí
a f
ac
io
es
-

ca
pu
lo
hu
m
er
al 

qu
e 

se
 t
ra
ns
m
ite
 c
on
 c
ar
ác
te
r 
au
to
só
m
ico

do
m
ina

nt
e,
de
 la
 q
ue
 al
gu
no
s c
as
os
 h
an
 si
do
 d
es
cr
ito
s p
or
 va
rio

s
au
to
re
s (
Fe
nic

he
l,1

96
7;
Fu
ru
ka
wa

,1
96
9;
Ka
za
ko
v,
19
75
).

Au
nq
ue
 lo

s 
ele

ct
ro
m
io
gr
am

as
 m

ue
str
an
 c
on
 m

ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia

sig
no
s d
e a
cti
vid
ad
 es
po
nt
án
ea
 co

m
o 
fib
ril
ac
ion

es
 y 
fas
cic
ula

cio
ne
s,

co
n 
po
te
nc
ial
es
 d
e 
ac
ció

n 
lar
go
s y
 am

pli
os
,p
ue
de
n,
en
 o
ca
sio
ne
s,

se
r n

or
m
ale
s o

 o
 d
e t
ipo

 m
io
pá
tic
o,
lo
 q
ue
 d
ific
ult
a e

l d
iag
nó
sti
co

(P
ad
be
rg
,1
98
2)
.E
sto

s 
ca
so
s 
po
dr
án
 s
er
 e
sc
lar
ec
ido

s 
gr
ac
ias
 a

lo
s a
va
nc
es
 d
el 
dia

gn
ós
tic
o 
ge
né
tic
o.

M
io
sit
is 
co
n 
inc

lus
io
ne
s

Se
 tr
at
a 
de
 m
io
pa
tía
s i
nf
lam

at
or
ias
,le

nt
am

en
te
 p
ro
gr
es
iva
s,
qu
e

afe
cta

n 
a l
os
 m
ús
cu
los
 d
e l
a r
aíz
 d
e l
os
 m
iem

br
os
 co

n
dis
m
inu

ció
n

de
 lo
s r
efl
ejo

s o
ste

ot
en
din

os
os
 y
 d
isf
ag
ia.
Lo
s c

uá
dr
ice
ps
 n
o 
se

ve
n 
afe

ct
ad
os
.E
l in

ici
o 
de
 la
 en

fer
m
ed
ad
 se
 p
ro
du
ce
 en

tre
 lo
s 2
0

y 3
0 
añ
os
.

La
s 
m
od
ific
ac
io
ne
s 
de
 la
 E
M
G 
so
n 
m
ixt
as
,s
im
ult
án
ea
m
en
te
 d
e

tip
o 
m
io
gé
nic

o 
y 
ne
ur
óg
en
o.
La
s b

io
ps
ias
 m
us
cu
lar
es
 m
ue
str
an

la 
pr
es
en
cia
 d
e i
nc
lus
io
ne
s c
ito
plá

sm
ica
s f
ila
m
en
to
sa
s d

e 1
5 
a 1

8
nm

 y
 n
um

er
os
as
 v
ac
uo
las
 c
on
 m

em
br
an
a.
La
 t
ra
ns
m
isi
ón
 e
s

au
to
só
m
ica
 d
om

ina
nt
e 
(B
au
m
ba
ch
,1
99
0)
.

D
ÉF
IC
IT
 M
US

CU
LA

R
FA
CI
O
ES
CA

PU
LO

HU
M
ER
AL

 S
IN

TR
AN

SM
ISI
Ó
N
 D
O
M
IN
AN

TE

Po
lim

io
sit
is

La
 d
ist
inc

ió
n 
en
tre

 la
 p
ol
im
io
sit
is 
y 
la 
dis
tro

fia
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
-

m
er
al 
es
 aú

n 
m
ás
 d
ifíc
il,
po
r c
ua
nt
o 
en
 al
gu
na
s d

ist
ro
fia
s f
ac
io
es
-

ca
pu
lo
hu
m
er
ale
s 
ap
ar
ec
en
 e
n 
la 

bio
ps
ia 

m
us
cu
lar
 n
um

er
os
as

cé
lu
las
 i
nf
lam

at
or
ias
 y
,e

n 
se
nt
id
o 
in
ve
rs
o,

en
 u
na
 b
io
ps
ia

ca
ra
ct
er
íst
ica
 d
e 
po
lim

io
sit
is 
se
 p
er
cib

en
 r
as
go
s 
de
 n
ec
ro
sis
 y

re
ge
ne
ra
ció

n.
Al
gu
no
s 
ra
sg
os
,s
in
 e
m
ba
rg
o,

fav
or
ec
en
 e
l 
di
ag
no
st
ico

 d
e

po
lim

io
sit
is:

- e
n 
el 
ám

bi
to
 c
lín
ico

,la
 a
us
en
cia
 d
e 
an
te
ce
de
nt
es
 fa
m
ilia

re
s,

la 
ap
ar
ici
ón
 d
e 
un
a 
de
bi
lid
ad
 s
im
ét
ric
a 
y 
pr
og
re
siv
a 
de
 lo

s
m
ús
cu
lo
s p

ro
xim

ale
s,
sin
 im

po
rt
ar
 e
n 
qu
é 
m
om

en
to
 d
e 
la 
vid

a,
co
n 
un
a e

vo
luc
ión

 ag
ud
a,
su
ba
gu
da
 o
 cr
ón
ica
 y 
gr
av
ed
ad

va
ria
ble

;
la 
afe

ct
ac
ió
n 
fac
ial
 e
s 
po
co
 fr
ec
ue
nt
e 
y 
pu
ed
e 
pr
od
uc
irs
e 
un
a

dis
fag
ia 
y/o

 la
 af
ec
ta
ció

n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s r
es
pir
at
or
io
s;

- 
en
 la

s 
pr
ue
ba
s 
bi
ol
óg
ica

s,
la 

el
ev
ac
ió
n 
de
 lo

s 
ni
ve
le
s 
de

cr
ea
tin
fo
sfo

qu
ina

sa
 (
CP

K)
 e
stá

 p
re
se
nt
e 
en
 m

ás
 d
el 

60
 %
 d
e

ca
so
s;

- l
a b

iop
sia
 m
us
cu
lar
 m
ue
str
a u

na
 n
ec
ro
sis
 m
us
cu
lar
 d
e 
las
 fib

ra
s I

y I
I,c
on
 fa
go
cit
os
is,
un
a r
eg
en
er
ac
ión

 co
n b

as
of
ilia
,u
na
 di
str
ibu

ció
n

pe
rif
as
cic
ula
r d

e 
la 
atr
of
ia 
y e

xu
da
do
s i
nfl
am

ato
rio
s i
nt
er
sti
cia
les
;

- p
or
 ú
lti
m
o,
de
sd
e 
el 
pu
nt
o 
de
 vi
sta

 te
ra
pé
ut
ico

,e
l t
ra
ta
m
ien

to
co
n 
co
rti
co
ide
s 
es
 a
cti
vo
 e
n 
la 
po
lim
ios
itis
 y
 h
a 
sid
o 
pr
op
ue
sto

co
mo

 un
a p
ru
eb
a d

iag
nó
sti
ca
;la
 fa
lta
 de

 re
sp
ue
sta
 a 
un

tra
ta
m
ien

to
co
n 
co
rt
ico

ste
ro
ide

 in
dic

a 
un
 d
iag
nó
sti
co
 d
e 
FS
H;

se
 s
ab
e,
sin

em
ba
rg
o,
qu
e 
alg
un
os
 ca

so
s d

e 
po
lim

ios
itis
 p
ue
de
n 
no
 re

sp
on
de
r

a e
ste

 tr
at
am

ien
to
.

M
ias
te
nia

En
 la

 m
ias
te
ni
a 
no
 e
xi
st
en
,p
or
 r
eg
la 

ge
ne
ra
l,
an
te
ce
de
nt
es

he
re
dit
ar
io
s 
y 
la 

en
fer
m
ed
ad
 p
ue
de
 s
ob
re
ve
nir
 e
n 
cu
alq

uie
r

m
om

en
to
 d
e 
la 
vid

a.
Se
 t
ra
du
ce
 e
n 
ep
iso

di
os
 d
e 
de
bi
lid
ad
 m

us
cu
lar
 t
ra
ns
ito

ria
,

ag
ra
va
da
 p
or
 la
 ac

tiv
ida

d 
fís
ica
,q
ue
 e
s r
es
po
ns
ab
le 
de
 u
na
 p
to
sis

pa
lpe

br
al,

la 
pa
rá
lis
is 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
m
ot
or
es
 d
e 
lo
s 
oj
os
,l
a

de
bil
ida

d 
ge
ne
ra
liz
ad
a d

e 
lo
s m

iem
br
os
,e
n 
oc
as
io
ne
s p

ro
ble

m
as

de
 d
eg
luc

ió
n 
y/o

 d
e 
ha
bla

 y
/o
 d
ific
ult
ad
 r
es
pir
at
or
ia 
pr
od
uc
ida

po
r l
a a

fec
ta
ció

n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s r
es
pir
at
or
io
s.

La
 m
ias
te
nia
 ev

olu
cio

na
 p
or
 b
ro
te
s c
on
 u
na
 e
xp
an
sió
n
pr
og
re
siv
a

qu
e 
afe
cta

 su
ce
siv
am

en
te
 a 
los
 m
ús
cu
los
 o
cu
lar
es
,a
 lo
s m

ús
cu
lo
s

de
 lo
s m

iem
br
os
 y 
po
ste

rio
rm

en
te
 a 
lo
s m

ús
cu
lo
s r
es
pir
at
or
io
s.

En
 e
l e
lec
tro

m
iog

ra
m
a,
los
 p
ot
en
cia
les
 so

n 
ini
cia
lm
en
te
 n
or
m
ale
s

pa
ra
 a
do
pt
ar
 p
os
te
rio

rm
en
te
 u
n 
as
pe
ct
o 
de
 d
ist
ro
fia
 c
ua
nd
o

ap
ar
ec
e 
la 
fat
iga
 m
us
cu
lar
.

Es
 u
na
 e
nfe

rm
ed
ad
 d
e 
la 
un
ió
n 
ne
ur
om

us
cu
lar
 re

lac
io
na
da
 c
on

un
 d
es
or
de
n 
de
l s
ist
em

a 
inm

un
ita
rio
.S
e 
pr
od
uc
en
 a
nt
icu

er
po
s

co
nt
ra
 lo
s r
ec
ep
to
re
s d

e a
ce
tilc

oli
na
,lo
 q
ue
 im

pid
e l
a t
ra
ns
m
isi
ón

de
l i
m
pu
lso

 n
er
vio

so
 a
l m

ús
cu
lo
.L
a 
m
ed
ici
ón
 d
el
 n
ive

l d
e

an
tic
ue
rp
os
 c
on
tra

 r
ec
ep
to
re
s 
de
 a
ce
til
co
lin
a 
es
 p
os
iti
va
 e
n 
el

90
 %
 d
e 
lo
s c
as
os
.

Se
 p
ro
du
ce
 re

sp
ue
sta

 te
ra
pé
ut
ica
 a 
las
 an

tic
ol
ine

ste
ra
sa
s.

D
ist
ro
fia
s m

us
cu
lar
es
 

de
 D
uc
he
nn
e 
y d

e 
Be
ck
er

La
s d

ist
ro
fia
s m

us
cu
lar
es
 d
e D

uc
he
nn
e y

 d
e B

ec
ke
r s
on
 af
ec
cio

ne
s

re
ce
siv
as
 r
ela
cio

na
da
s 
co
n 
el 

cr
om

os
om

a 
X 

(la
 m

ad
re
 e
s 
la

tra
ns
m
iso

ra
 y 
lo
s s
uje

to
s m

as
cu
lin
os
 so

n 
lo
s a
fec

ta
do
s).

Ad
em

ás
 d
e 
la 
tra

ns
m
isi
ón
 h
er
ed
ita
ria
 h
ay
 u
n 
cie
rt
o 
nú
m
er
o 
de

ele
m
en
to
s 
dif
er
en
te
s.
La
 t
op
og
ra
fía
 d
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar

afe
ct
a a
 lo
s m

ús
cu
lo
s d

e 
la 
cin

tu
ra
 p
élv
ica
,d
e 
las
 e
xt
re
m
ida

de
s y

de
l t
ro
nc
o,
co
n 
au
se
nc
ia 
de
 a
fec
tac
ión

 fa
cia
l.S
e 
pr
od
uc
e 
tam

bié
n

un
a h

ipe
rtr
of
ia 
de
 lo
s m

ús
cu
los
 d
e l
as
 p
an
to
rri
lla
s,
oc
as
io
na
lm
en
te

de
 la
 le
ng
ua
 y 
un
a a

fec
ta
ció

n 
ca
rd
íac
a.
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Dé
fici
t fa

cio
esc

apu
lop

ero
ne
o

DÉ
FIC

IT
ESC

AP
UL

OP
ERO

NE
O

A
l i
gu

al
 q
ue

 la
 a
fe
ct
ac
ió
n 
de

 lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
ti
bi
al
es

an
te
ri
or
es
 y
 d
e 
lo
s 
pe

ro
ne

os
 la

te
ra
le
s 
pu

ed
e 
se
r

un
o 
de

 lo
s 
si
gn

os
 p
re
co
ce
s 
de

 la
 F
SH

, q
ue

 a
pa

re
-

ce
 e
n 
ap
ro
xi
m
ad
am

en
te
 u
no

 d
e 
ca
da
 d
os
 c
as
os
, l
os

sí
nd

ro
m
es

at
ró
fic
os
 e
sc
ap

ul
op

er
on

eo
s 
co
nt
it
uy
en

un
 i
nd

ic
io
 m

uy
 f
ir
m
e 
de

l 
di
ag
nó

st
ic
o 
de

 l
a 
en

fe
r-

m
ed

ad
 fa

ci
oe

sc
ap

ul
oh

um
er
al
.

U
n 
dé

fic
it
 m

us
cu
la
r 
de

 t
op

og
ra
fía

 e
sc
ap

ul
op

er
on

ea
pu

ed
e 

se
r 
in
di
ca
ti
vo
 d

e 
un

a 
di
st
ro
fia

 m
us
cu
la
r

es
ca
pu

lo
pe

ro
ne

a 
o 
de

 u
na
 a
m
io
tr
of
ia
 e
sp
in
al
 e
sc
a-

pu
lo
pe

ro
ne

a 
de

 S
ta
rk
-K

ae
se
r.

La
 a
us
en

ci
a 
de

 a
fe
ct
ac
ió
n 
fa
ci
al
 y
 l
a 
pr
es
en

ci
a 
de

un
a 
af
ec
ta
ci
ón

 d
e 
lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 c
ar
a 
an
te
rio

r 
de

la
pi
er
na
 e
s 
in
di
ca
ti
va
 d
e 
la
 e
xi
st
en

ci
a 
de

 u
na
 d
is
-

tr
of
ia
 m

us
cu
la
r 
es
ca
pu

lo
pe

ro
ne

a.
 

U
n 
de

fíc
it
 m

us
cu
la
r 
de

 t
op

og
ra
fía

 e
sc
ap

ul
op

er
on

ea
qu

e 
pr
og

re
sa
 d
e 
fo
rm

a 
as
ce
nd

en
te
 y
 s
e 
ac
om

pa
ña

de
 s
ig
no

s 
«n

eu
ró
ge
no

s»
 t
an

to
 e
n 
la
 E
M
G
 c
om

o 
en

la
 b

io
ps
ia

m
us
cu
la
r 
es
 u
n 
cl
ar
o 
in
di
ca
do

r 
de
 u
na

am
io
tr
of
ia
es
pi
na
l d

e 
St
ar
k-
K
ae
se
r.

D
IST

RO
FIA

 M
US

CU
LA

R
ES
CA

PU
LO

PE
RO

N
EA

La
 a
tro

fia
 a
fe
ct
a 
so
br
e 
to
do
 a
 la
 z
on
a 
pe
ro
ne
a,
qu
e 
se
 h
ac
e

có
nc
av
a 
po
r 
la 
de
sa
pa
ric
ión

 d
e 
los
 ti
bia
les
 a
nt
er
ior
es
.A
 v
ec
es
,la

atr
of
ia,

ini
cia
lm
en
te
 a
sim

ét
ric
a,
pu
ed
e 
ap
ar
en
tar
 u
na
 p
ar
áli
sis
 d
el

ne
rv
io
 c
iát
ico

 p
op
lít
eo
 e
xt
er
no
,p

os
te
rio

rm
en
te
 a
pa
re
ce
 u
n

es
te
pa
je.
El 
re
lie
ve
 d
e 
la 
pa
nt
or
rill
a s
e 
co
ns
er
va
,s
i b
ien
 e
s f
re
cu
en
te

un
a 
re
tr
ac
ció

n 
de
l t
en
dó
n 
de
 a
qu
ile
s.
En
 la
 z
on
a 
es
ca
pu
lar
 e
l

de
sp
eg
am

ien
to
 d
el 

om
óp
lat
o 
afe

ct
a 
a 
la 

to
ta
lid
ad
 d
el 

bo
rd
e

int
er
no
 en

 ve
z d

e a
 la
 p
ar
te
 in
fer
ior
,c
om

o 
en
 la
 d
ist
ro
fia
 fa
cio

es
ca
-

pu
loh

um
er
al.

Al
gu
no
s a
ut
or
es
 co

ns
ide

ra
n 
qu
e p

od
ría
 tr
at
ar
se
 d
e u

na
 va
rie
da
d

ev
olu

tiv
a 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 d
e 
La
nd
ou
zy
-D
eje
rin
e,
co
n 
afe
cta

ció
n

pe
ro
ne
a y
 cu

ya
 af
ec
tac

ión
 fa
cia
l n
o 
pu
ed
e d

et
ec
tar
se
 cl
íni
ca
m
en
te

(ap
ro
xim

ad
am

en
te
 e
l 2
0 
% 
de
 lo
s c

as
os
 d
e 
FS
H)
,p
or
 p
er
m
an
e-

ce
r m

uy
 e
n 
se
gu
nd
o 
pla

no
 (P

ad
be
rg
,1
98
2)
.

Si 
bie

n 
las
 d
ife
re
nc
ias
 n
os
ol
óg
ica
s,
es
en
cia
lm
en
te
 c
lín
ica
s,
ha
ce
n

pe
ns
ar
 e
n 
la 

dis
tro

fia
 m

us
cu
lar
 e
sc
ap
ulo

pe
ro
ne
a 
co
m
o 

un
a

fo
rm

a 
clí
ni
ca
 d
e 
FS
H
,a

lgu
no
s 
es
tu
di
os
 g
en
ét
ico

s 
pa
re
ce
n

m
os
tra

r d
ife
re
nc
ias
 d
e 
lo
ca
liz
ac
ió
n 
ge
né
tic
a (
Pic

a,
19
93
).

La
 d
ist
ro
fin
a,
qu
e 
es
 u
n 
pr
ot
eín

a 
su
bm

em
br
an
os
a 
de
 la
s 
fib
ra
s

m
us
cu
lar
es
,e
stá

 a
us
en
te
 p
or
 c
om

ple
to
 e
n 
la 
en
fer
m
ed
ad
 d
e

D
uc
he
nn
e,
m
ien

tra
s q

ue
 e
stá

 p
re
se
nt
e 
en
 c
an
tid
ad
 re

du
cid

a 
en

la 
en
fer
m
ed
ad
 d
e 
Be
ck
er
.

El
 a
ná
lis
is 
de
 la
 d
ist
ro
fin
a 
se
 r
ea
liz
a 
ac
tu
alm

en
te
 d
e 
fo
rm

a
sis
te
m
át
ica
 e
n 
la 
bio

ps
ia 
ce
lul
ar
 d
e 
to
do
s l
os
 p
ac
ien

te
s s
ob
re
 lo
s

qu
e 
ex
ist
en
 in
dic

io
s d

e 
dis
tro

fia
 m
us
cu
lar
.

Sín
dr
om

e 
de
 M
oe
biu

s
El
 s
ín
dr
om

e 
de
 M

oe
bi
us
 e
s 
un
a 
ag
en
es
ia 
de
 lo

s 
nu
clé

os
 d
el

ne
rv
io
 fa
cia
l y
 d
el 
ne
rv
io
 m
ot
or
 o
cu
lar
 ex

te
rn
o,
ca
us
an
te
 d
e u

na
dip

leg
ia 
fac
ial
 y 
de
 u
na
 o
fta
lm
op
leg
ia 
co
ng
én
ita
s.

So
n 
ind

ica
tiv
os
 d
el 
dia

gn
ós
tic
o 
de
 sí
nd
ro
m
e 
de
 M
oe
biu

s:
- e
xis
te
nc
ia 
de
 u
na
 p
ar
áli
sis
 fa
cia
l c
on
gé
nit
a g
en
er
alm

en
te
bil
at
er
al,

un
a 
afe

ct
ac
ió
n 
un
ila
te
ra
l o

 b
ila
te
ra
l d

el 
ne
rv
io
 m

ot
or
 o
cu
lar

ex
te
rn
o 
y,
en
 o
ca
sio

ne
s,
afe

ct
ac
ió
n 
de
 o
tro

s n
er
vio

s c
ra
ne
ale
s;

- 
fre
cu
en
te
 a
co
m
pa
ña
m
ien

to
 d
e 
de
fo
rm

ac
io
ne
s 
es
qu
elé

tic
as
 y

de
do
s s
up
er
nu
m
er
ar
io
s;

- s
u 
ev
ol
uc
ió
n 
no
 e
s p

ro
gr
es
iva
;

- p
or
 re

gla
 ge

ne
ra
l n
o 
se
 p
ro
du
ce
 af
ec
tac

ió
n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s d

e
las
 e
xt
re
m
ida
de
s o

 d
el 
tro

nc
o,
pe
ro
 al
gu
no
s c
as
os
 d
iag
no
sti
ca
do
s

co
m
o 
sín
dr
om

e 
de
 M
oe
biu

s p
re
se
nt
ab
an
 u
na
 m
iop

atí
ap

ro
gr
es
iva

sim
ila
r a
 u
na
 d
ist
ro
fia
 fa
cio

es
ca
pu
lo
hu
m
er
al 
(H
an
so
n,
19
71
).
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AM
IO
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O
FIA

 E
SP
IN
AL

ES
CA

PU
LO

PE
RO

N
EA

 D
E

ST
AR

K-
KA

ES
ER

Ap
oy
a e

l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
un
a a

m
io
tro

fia
 e
sp
ina

l e
sc
ap
ulo

pe
ro
ne
a

de
 S
ta
rk
-K
ae
se
r:

- e
l in

ici
o 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 ap

ro
xim

ad
am

en
te
 a 
lo
s t
re
int
a a
ño
s,

po
r 
un
a 
afe

ct
ac
ió
n 
di
st
al 

de
 l
as
 e
xt
re
m
id
ad
es
 i
nf
er
io
re
s:

am
io
tro

fia
 d
e 
las
 p
an
to
rr
illa
s,
afe

ct
ac
ió
n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s d

or
si-

fle
xo
re
s d

el 
pie

,a
rr
efl
ex
ia 
ro
tu
lia
na
 y 
aq
uíl
ea
;

- 
la 

pr
og
re
sió

n 
as
ce
nd
en
te
,l
en
ta
m
en
te
 p
ro
gr
es
iva

 y
 p
oc
o

inv
ali
da
nt
e,
ha
cia
 lo
s m

us
lo
s y
 h
ac
ia 
la 
cin

tu
ra
 p
élv
ica
,m

ás
 ta
rd
e

ha
cia
 lo
s m

ús
cu
lo
s d

e l
os
 h
om

br
os
,d
el 
cu
ell
o,
de
 la
 ca
ra
,c
on
 u
na

po
sib
le 
afe

ct
ac
ió
n 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
de
 la
 d
eg
luc

ió
n,
de
l n
er
vio

fac
ial
 e
 in
clu

so
 d
e 
lo
s n

er
vio

s m
ot
or
es
 o
cu
lar
es
;

- l
a t
ra
ns
m
isi
ón
 co

n 
ca
rá
ct
er
 au

to
só
m
ico

 d
om

ina
nt
e;

- e
n 
el 
es
cá
ne
r 
se
 a
pr
ec
ia 
un
a 
at
ro
fia
 d
e 
tip
o 
ne
ur
óg
en
o 
qu
e

se
 t
ra
du
ce
 e
n 
un
 a
um

en
to
 d
e 
lo
s 
es
pa
cio

s 
gr
as
os
 e
nt
re
 lo

s
dif
er
en
te
s m

ús
cu
lo
s y
 lo
s d

ife
re
nt
es
 fa
sc
ícu

lo
s m

us
cu
lar
es
;

- e
l e
lec
tro

m
io
gr
am

a e
s d

e 
tip
o 
ne
ur
óg
en
o;

- 
la 
bi
op
sia
 m

us
cu
lar
 m

ue
st
ra
 a
l p

rin
cip

io
 p
oc
as
 a
no
m
alí
as
,

po
ste

rio
rm

en
te
,e
n 
un
 e
sta

dio
 m
ás
 av
an
za
do
,u
na
 at
ro
fia
 d
e 
tip
o

ne
ur
óg
en
o;

- l
os
 e
stu

dio
s 
ge
né
tic
os
 e
sta

ble
ce
n 
un
a 
re
lac
ió
n 
co
n 
la 
re
gió

n
12
q2
4.1

-q
24
.31

) d
el 
cr
om

os
om

a 1
2.
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ph
y»
. N
eu
rol
og
y,
19
93
,4
3 
:A
21
0.

n
RI
CK

ER
 K
.,M

ER
TE
N
S H

.G
.:
«T
he
 d
iffe

re
nt
ial
 d
iag
no
sis
 o
f t
he

(fa
cio

)-s
ca
pu
lo
-p
er
on
ea
l s
yn
dr
om

e»
. E
ur.

Ne
ur
ol.
,1
96
8,
1 
:2
75
-

30
7.

n
RO

TH
ST
EI
N
 T.
L.,
CA

RL
SO

N
 C
.B
.,S
UM

I S
.M
.,C

O
D
EV
EN

 B
.:

«P
ol
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yo
sit
is 

wi
th
 f
ac
io
sc
ap
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hu
m
er
al 

di
str

ibu
tio
n»
.
Ar
ch
.

Ne
ur
ol.
,1
97
1,
25
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D
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N
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SP
EE
R 
M
.C
.,T
AN

DA
N
 R
.,R

AO
 P.
N
.,F

RI
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 T.
,S
TA

JIC
H 
J.M
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BO

LH
UI
S 
P.A
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O
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IS 
G.
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VA

N
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 J.
M
.,V
ILE

S 
K.
D.
,S
HE

FF
IE
LD

K.
,JA

M
ES
 C
.,K

AH
LE
R 
S.G
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ET
TE
N
AT

I M
.,G

ILB
ER
T 
J.R
.,D

EN
-

TO
N
 P.
H.
,Y
AM

AO
KA

 L
.H
.,P

ER
IC
AK

-V
AN

CE
 M
.A
.:
«E
vid

en
ce

fo
r l
oc
us
 h
et
er
og
en
eit
y i
n 
th
e 
Be
th
lem

 m
yo
pa
th
y a

nd
 lin

ka
ge
 to

2q
37
».
Hu

m.
M
ol.
Ge
ne
t.,
19
96
,5
,7
 :1
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TR
AT
AM

IE
N
TO

l
SE
GU

IM
IE
N
TO

l
 M
ED

ID
AS
 D
E 
HI
GI
EN

E 
D
IE
TÉ
TI
CA

l
CO

N
TR

AI
N
D
IC
AC

IO
N
ES
 T
ER
AP

ÉU
TI
CA

S
l
TR

AT
AM

IE
N
TO

 FA
RM

AC
O
LÓ

GI
CO

l
 R
EH

AB
ILI
TA
CI
Ó
N

l
CO

M
PE
N
SA
CI
Ó
N
 D
E 
LA

S 
D
ISC

AP
AC

ID
AD

ES
l
 C
IR
UG

ÍA
l
AN

ES
TE
SIA

l
BI
BL
IO
GR

AF
ÍA

El
 s
eg
ui
m
ie
nt
o 
ex
ig
e 
un

a 
va
lo
ra
ci
ón

 g
en

er
al
m
en

te
an

ua
l 

co
n 

pr
ue

ba
s 

m
us
cu

la
re
s,
 

ex
am

en
or
to
pé

di
co
,

ca
rd
ía
co
, 

re
sp
ir
at
or
io
, 

au
di
ti
vo
,

of
ta
lm

ol
óg
ic
o 
y 
di
et
ét
ic
o.

N
un

ca
 s
e 
de

be
 o
lv
id
ar
 la
 p
re
ve
nc
ió
n 
de

 la
 o
be

si
da
d.

N
o 
ex
is
te
 u
n 
tr
at
am

ie
nt
o 
fa
rm

ac
ol
óg
ic
o 
de

 fo
nd

o.
Se
 u
ti
liz
an

 a
nt
iá
lg
ic
os
 d
e 
m
od

o 
fr
ec
ue

nt
e.

La
s 
lá
gr
im

as
 a

rt
ifi
ci
al
es
 s
ir
ve
n 

pa
ra
 p

re
ve
ni
r 
la

co
nj
un
tiv

iti
s
y 
la
s 
ul
ce
ra
ci
on

es
 d
e 
la
 c
ór
ne

a.
En

 
ca
so
 

de
 

de
pr
es
ió
n 

gr
av
e 

se
 

ut
ili
za
n

an
ti
de

pr
es
iv
os
. C

on
 f
re
cu
en

ci
a 
es
tá
 in

di
ca
da

 u
na

te
ra
pi
a 
de

 m
an

te
ni
m
ie
nt
o.

La
 re

ha
bi
lit
ac
ió
n 
ti
en

e 
po

r 
ob

je
ti
vo
 re

du
ci
r 
el
 d
ol
or

y 
m
in
im

iz
ar
 lo

s 
ri
es
go
s 
de

 r
et
ra
cc
io
ne

s 
te
nd

in
os
as
.

Lo
s 
ap

ar
at
os
 y

 a
yu

da
s 
té
cn
ic
as
 u

ti
liz

ad
os
 c

on
m
ay
or
 f
re
cu
en

ci
a 
so
n:
 l
os
 a
pa

ra
to
s 
an

ti
eq

ui
no

s,
lo
s 
ba
st
on

es
 y

 l
as
 s
ill
as
 d

e 
ru
ed

as
 m

an
ua
le
s 
o

el
éc
tr
ic
as
.

La
 
fij
ac
ió
n 

de
l 

om
óp

la
to
 
a 

la
 
ca
ja
 
to
rá
ci
ca

(o
m
op

ex
ia
) p

ue
de

 p
er
m
it
ir
 r
ec
up

er
ar
 o
 m

ej
or
ar
 la

el
ev
ac
ió
n 
ac
ti
va
 d
e 
la
 e
xt
re
m
id
ad
 s
up

er
io
r.

En
 l
a 

an
es
te
si
a 

no
 s
e 

de
be

n 
ut
ili
za
r 
de

ri
va
do

s
ha
ló
ge
no

s 
ni
 s
uc
ci
ni
lc
ol
in
a.
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SEG
UIM

IEN
TO

VA
LO

RA
CI
O
N
ES
 R
EI
TE
RA

DA
S

El
 s
eg
ui
m
ien

to
 s
e 
ba
sa
 e
n 
la 
re
ite
ra
ció

n 
de
 la
 v
alo

ra
ció

n,
un
a

o 
do
s 
ve
ce
s 
al 
añ
o,
de
 a
cu
er
do
 c
on
 e
l r
itm

o 
ev
ol
ut
ivo

 d
e 
la

en
fe
rm

ed
ad
.

Va
lo
ra
ci
ón

 m
or
fo
ló
gi
ca
 y
 d
el
 c
oc
ie
nt
e 
pe

so
-e
st
at
ur
a

Es
 im

po
rt
an
te
 la
 p
re
ve
nc
ió
n 
de
 la
 o
be
sid
ad
,y
a q

ue
 e
l e
xc
es
o 
de

pe
so
 e
s u

no
 d
e 
lo
s f
ac
to
re
s q

ue
 lim

ita
n 
la 
au
to
no
m
ía.

Va
lo
ra
ci
ón

 m
us
cu
la
r

Pr
ue
ba
s 
pa
ra
 d
et
er
m
ina

r 
el 

eq
uil
ibr
io
 a
go
nis
ta
-a
nt
ag
on
ist
a,
la

to
po
gr
afí
a e

xa
ct
a d

el 
dé
fic
it 
m
us
cu
lar
,la
 re
lac
ió
n 
pr
ox
im
al/
dis
ta
l,

la 
sim

et
ría
 o
 a
sim

et
ría
 d
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n.

D
in
am

om
et
ría
 c
on

ex
am

en
 d
e 
la 
pin

za
 d
e 
pu
lga
r e

 ín
dic

e,
de
 la
 e
lev
ac
ió
n 
ra
qu
íde

a.
Ex
am

en
 fu

nc
io
na
l (
es
tu
dio

 d
e 
las
 d
ife
re
nt
es
 p
os
ici
on
es
 y
 d
el

tie
m
po
 q
ue
 se
 m
an
tie
ne
n,
pr
ue
ba
s c
ro
no
m
et
ra
da
s).
An

áli
sis
 d
e l
a

bi
pe
de
st
ac
ió
n 
(lo

ca
liz
ac
ió
n 
de
l c
en
tro

 d
e 
gr
av
ed
ad
,s
itu
ac
ió
n

y 
ele

va
ció

n 
de
 la

s 
ex
tr
em

id
ad
es
 s
up
er
io
re
s,
ca
rá
ct
er
 d
e 
la

hip
er
lo
rd
os
is)
.F
or
m
a 
ha
bit
ua
l d
e 
m
ar
ch
a 
so
br
e 
la 
pu
nt
a 
de
 lo
s

pie
s o

 so
br
e 
lo
s t
alo

ne
s.

Es
tu
di
o 
de

 la
 t
ro
fic
id
ad

En
 p
ar
tic
ula

r,a
ná
lis
is 
de
 u
na
 p
os
ibl
e 
at
ro
fia
 h
um

er
al.

Va
lo
ra
ci
ón

 o
st
eo

ar
ti
cu
la
r

Ex
am

en
 d
e 
de
fo
rm

ac
io
ne
s q

ue
 af
ec
ta
n 
al 
sis
te
m
a o

ste
oa
rt
icu

lar
,

de
 af
ec
cio

ne
s r
eu
m
át
ica
s e

n 
el 
ho
m
br
o 
o 
la 
co
lum

na
.

Va
lo
ra
ci
ón

 c
ar
di
or
es
pi
ra
to
ri
a

Ra
dio

gr
afí
a t
or
ác
ica
,p
ru
eb
as
 re

sp
ira
to
ria
s f
un
cio

na
les
,E
CG

.
Va

lo
ra
ci
ón

 d
e 
la
 a
fe
ct
ac
ió
n 
vi
su
al
 o
 a
ud

it
iv
a

D
eb
en
 re
ali
za
rs
e a

 lo
s p

ac
ien

te
s a
fec

ta
do
s p

or
 FS

H 
va
lo
ra
cio

ne
s

of
ta
lm
ol
óg
ica

s 
y 
de
 o
to
rr
in
ol
ar
in
go
lo
gía
 r
eg
ul
ar
es
 t
an
to

si
pr
es
en
ta
n 
fo
rm

as
 p
at
en
te
s c

lín
ica

m
en
te
,c
om

o 
si 
so
n 
es
ca
sa
-

m
en
te
 si
nt
om

át
ica
s o

 as
int
om

át
ica
s.
Lo
s m

iem
br
os
 d
e 
la 
fam

ilia
no
 a
fec

ta
do
s p

ue
de
n 
pr
es
en
ta
r l
os
 m
ism

os
 tr
as
to
rn
os
 o
cu
lar
es

qu
e 
lo
s e

nfe
rm

os
,p
or
 lo
 q
ue
 d
eb
en
 se

r o
bje

to
 ta
m
bié

n 
de
 e
ste

se
gu
im
ien

to
 re

gu
lar
.

RE
AL

IZ
AC

IÓ
N
 D
E 
PR
UE

BA
S 

M
US

CU
LA

RE
S 

Lo
s p

ro
ce
dim

ien
to
s d

e 
pr
ue
ba
s m

us
cu
lar
es
 so

n 
té
cn
ica
s t
od
av
ía

po
co
 n
or
m
ali
za
da
s y
 p
or
 e
llo
 su

 im
po
rta

nc
ia 
es
 si
gn
ific
at
iva
 si
 se

pa
rte

 d
e 
la 
hip

ót
es
is 
de
 q
ue
 e
s d

es
ea
ble

 o
bt
en
er
 u
na
 id
ea
 p
re
cis
a

de
 la
 e
vo
luc
ión

 n
atu

ra
l d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
,lo

 q
ue
 e
s i
nd
isp
en
sa
ble

pa
ra
 re

ali
za
r e

stu
dio

s p
ro
sp
ec
tiv
os
 so

br
e 
la 
FS
H.

Se
 p
ue
de
 d
ist
ing

uir
 e
nt
re
 p
ru
eb
as
 m

us
cu
lar
es
 c
ua
nt
ita
tiv
as
,

m
an
ua
les
 o
 fu
nc
io
na
les
.

La
 p
rá
ct
ica
 d
e 
pr
ue
ba
s 
m
us
cu
lar
es
 p
ar
a 
la 
va
lo
ra
ció

n 
de
 lo

s
dé
fic
its
 e
n 
la 
FS
H 
se
 a
pli
ca
 d
e 
m
od
o 
pr
efe

re
nt
e 
so
br
e 
gr
up
os

de
m
ús
cu
lo
s a
fec

ta
do
s p

or
 e
sta

 e
nfe

rm
ed
ad
.

De
 e
ste
 m

od
o,
se
 p
ue
de
n 
ais
lar
,p
or
 e
jem

plo
,9
 g
ru
po
s 
mu

scu
lar
es

pa
ra
 lo
s q
ue
 la
s p
ru
eb
as
 de

be
n r
ea
liz
ar
se
 en

 am
bo
s l
ad
os
 (P
er
so
niu
s,

19
94
):

- a
bd
uc
tor
es
 d
el 
ho
mb

ro
- r
ota

do
res
 la
ter
ale
s (
ex
ter
no
s) 
de
l h
om

br
o

-a
du
cto
res
 h
or
izo
nt
ale
s d
el 
ho
mb

ro
- a
bd
uc
tor
es
 h
or
izo
nt
ale
s d
el 
ho
mb

ro
- f
lex
or
es
 d
el 
co
do

- e
xte

ns
or
es
 d
el 
co
do

- e
xte

ns
or
es
 d
e l
a 
rod

illa
- f
lex
or
es
 d
e l
a 
rod

illa
- e
lev
ad
or
es
 d
el 
pie

En
 e
l m

ar
co
 d
e 
un
 se

gu
im
ien
to 
de
 c
er
ca
 d
e 
10
 a
ño
s d

e 
pa
cie
nt
es

afe
cta
do
s p
or
 en

fer
me

da
de
s n
eu
rom

us
cu
lar
es
,K
ilm
er
 re
ali
zó
 pr
ue
ba
s

so
br
e 3

4 
mo

vim
ien
tos
 (K

ilm
er,
19
95
):

- c
ue
llo
 (f
lex
ión
,e
xte

ns
ión
)

- t
ron

co
 (f
lex
ión
,e
xte

ns
ión
)

- h
om

br
os
 (a
bd
uc
ció
n,
rot
ac
ión
)

- c
od
os
 (f
lex
ión
,e
xte

ns
ión
)

- m
uñ
ec
as
 (f
lex
ión
,e
xte

ns
ión
)

- p
ulg
ar
es
 (a
bd
uc
tor
es
)

- c
ad
era

s (
fle
xió
n,
ex
ten

sió
n)

- r
od
illa
s (
fle
xió
n,
ex
ten

sió
n)

- t
ob
illo
s (
do
rsi
fle
xió
n,
fle
xió
n 
pla

nt
ar,

ab
du
cc
ión
,a
du
cc
ión
)

Pr
ue
ba
s m

us
cu
lar
es
 cu

an
tit
at
iva
s

Es
ta
s 
pr
ue
ba
s 
tie
ne
n 
po
r 
fin
ali
da
d 
ev
alu

ar
 la
 m

áx
im
a 
fu
er
za

iso
m
ét
ric
a 
vo
lun

ta
ria
.
Su
 e

sta
nd
ar
iza
ció

n 
y 
re
pr
od
uc
ibi
lid
ad

de
be
n 
se
r t
en
ida

s e
n 
cu
en
ta
.

La
 m

ed
ici
ón
 d
e 
la 
fue

rz
a 
de
 p
re
sió
n 
de
 la
 m

an
o 
y 
de
 lo
s 
de
do
s

pu
ed
e 
re
ali
za
rs
e 
co
n 
din

am
óm

et
ro
s (
din

am
óm

et
ro
 d
e 
Le
gr
an
d)
.

Pa
ra
 lo
s g
ra
nd
es
 gr

up
os
 m
us
cu
lar
es
 se

 u
til
iza
n 
co
n 
fre

cu
en
cia

er
gó
m
et
ro
s 
es
tá
tic
os
.E

st
os
 s
ist
em

as
 u
til
iza
n,

po
r 
eje

m
pl
o,

alm
oh
ad
illa
s a
jus
tab

les
 q
ue
 u
ne
n 
el 
br
az
o 
o 
la 
pie

rn
a d

el 
su
jet
o 
a

un
a 
cin
ta 

ine
lás
tic
a 
qu
e 
m
ov
iliz
a 
un
 t
ra
ns
m
iso
r 
de
 fu

er
za
,c
uy
a

ca
rg
a p

ue
de
 va
ria
r d

es
de
 5
0 
gr
am

os
 a 
10
0 
kil
og
ra
m
os
.L
os
 su
jet
os

se
 s
itú
an
 e
n 
un
a 
ca
m
illa
 d
e 
re
co
no
cim

ien
to
 r
eg
ula
ble

,q
ue
 e
stá

ro
de
ad
a p

or
 u
n 
ch
as
is 
m
et
áli
co
 o
cto

go
na
l.E
ste

 d
isp
os
itiv
o 
as
eg
u-

ra
 u

n 
an
cla
je 

ríg
id
o 

y 
aju

sta
ble

 a
l 
tr
an
sm

iso
r 
de
 f
ue
rz
a

(P
er
so
niu

s,
19
94
).

Pr
ue
ba
s m

us
cu
lar
es
 m
an
ua
les

Lo
s p
ro
ce
dim

ien
to
s e
stá

nd
ar
 p
ro
po
ne
n 
co
n 
fre
cu
en
cia
 el
 u
so
 d
e

es
ca
las
 c
om

o 
la 
M
.M
.T.

(M
an
ua
l M

us
cle
 T
es
tin
g)
 r
ec
om

en
da
da

po
r e

l M
ed
ica
l R
es
ea
rc
h 
Co

un
cil
 (M

RC
,L
on
dr
es
).
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Pr
ue
ba
s m

us
cu
lar
es
 fu
nc
io
na
les

Pa
ra
 o
bt
en
er
 u
na
 e
va
lua

ció
n 
cu
an
tit
at
iva
 p
ue
de
n 
pr
ac
tic
ar
se

nu
m
er
os
as
 p
ru
eb
as
 fu

nc
io
na
les
.L
as
 p
ru
eb
as
 c
ro
no
m
et
ra
da
s

pe
rm

ite
n 
ev
alu

ar
 fu
nc
io
ne
s c
om

o:
- s
ub
ir 
cu
at
ro
 e
sc
alo

ne
s d

e 
ta
m
añ
o 
es
tá
nd
ar
 co

n 
pa
sa
m
an
os
;

- r
ec
or
re
r u

na
 d
ist
an
cia
 d
e 
30
 p
ies
 (9
,14

 m
et
ro
s);

- b
eb
er
 1
80
 m
ilil
itr
os
 d
e 
ag
ua
 co

n 
un
a p

aji
ta
 si
tu
ad
a e

n 
el 
ce
nt
ro

de
 la
 b
oc
a (
Pe
rs
on
ius
,1
99
4)
.

La
s 
pr
ue
ba
s 
fu
nc
io
na
les
 e
sp
ec
ífic

as
 d
e 
la 
ex
tre

m
id
ad
 s
up
er
io
r

y 
de
 la
 e
xt
re
m
id
ad
 in

fe
rio

r 
se
 v
alo

ra
n 
co
n 
es
ca
las
 d
el
 t
ip
o

ut
iliz
ad
o 
po
r P

er
so
niu

s (
19
94
).

Se
gu
im
ien

to

Po
nd

er
ac
ió
n 
de

 la
s 
pr
ue

ba
s

m
us
cu
la
re
s 
m
an

ua
le
s 
(M

.M
.T
.)

5
Fu
er
za
 n
or
m
al

5-
D
eb
ilid

ad
 m
us
cu
lar
 d
ud
os
a.

4+
In
ca
pa
cid

ad
 d
e r
es
ist
ir 
un
a c
on
tra

rr
es
ist
en
cia
 m
áx
i-

m
a,
en
 to

da
 la
 am

pli
tu
d 
de
l m

ov
im
ien

to
.

4
Ca
pa
cid
ad
 d
e 
re
sis
tir
 u
na
 c
on
tra
rre

sis
te
nc
ia 
m
od
er
ad
a,

en
 to

da
 la
 am

pli
tu
d 
de
l m

ov
im
ien

to
.

4-
Ca
pa
cid

ad
 d
e r
es
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ir 
un
a c
on
tra

rr
es
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en
cia
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íni
m
a,
en
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da
 la
 am

pli
tu
d 
de
l m

ov
im
ien

to
.
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pa
cid
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 d
e m

ov
iliz
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nt
ra
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ed
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tu
d 
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l m

ov
im
ien

to
 y 
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 re
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tir
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nt
ra
rr
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is-
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ia
m
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en
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 d
el
 r
ec
or
rid
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ov
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m
ien
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n 
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 d
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ra
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n.

3
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pa
cid

ad
 d
e 
m
ov
iliz
ac
ió
n 
co
nt
ra
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ra
ve
da
d 
en
 to

da
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pli
tu
d 
de
l m

ov
im
ien

to
.

3-
Ca
pa
cid

ad
 d
e 
m
ov
iliz
ac
ió
n 
co
nt
ra
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ra
ve
da
d 
en
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 d
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la 
m
ita
d 
de
l r
ec
or
rid
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de
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ien

to
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 d
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ec
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ov
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 d
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l

m
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im
ien
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eu
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liz
an
do
 la
 gr
av
ed
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pa
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 d
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m
ov
iliz
ac
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n 
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 u
na
 p
ar
te
 d
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co
rr
ido

de
l m

ov
im
ien

to
 n
eu
tra

liz
an
do
 la
 gr
av
ed
ad
.
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Se
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us
cu
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ta
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en
te
.

0
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se
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En
 c
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o 
de
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e 
en
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 d
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nt
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ne
s s
e d
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e e

leg
ir 
la 
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r
e
c
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r
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A
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n 
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 d
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se
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ien
to 
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ien
tes
 a
fec
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s p
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 e
nfe

rm
e-
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s 
ne
ur
om

us
cu
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 d
ur
an
te 
un
 p
er
íod
o 
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 1
0 
añ
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,e
n 
los
 2
2

su
jet
os
 e
xa
mi
na
do
s 
(d
e 
53
 a
fec
ta
do
s 
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r F

SH
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on
 u
na
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ia 
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ad
 d
e 
38
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ño
s) 
la 
me

dia
 g
lob
al 
en
 e
l M

.M
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de
 3
4 
mo
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ien
tos
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 d
e 
3,7
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na
 p
érd
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 d
e 
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0,2

2 
un
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(K
ilm
er,
19
95
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 d
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iu
s

(P
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us
, 1

99
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m
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r
Va
lo
r 
1

El 
pa
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e 
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e 
un
a 
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cc
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ple
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 d
el 
br
az
o 
tra
-
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nd
o u

n c
írc
ulo
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 ve
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l.L
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an
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 se
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a c
on
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s
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 en
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do
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s c
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ne
ce
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xte
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 d
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od
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vim
ien
to.

Va
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r 
2

El 
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nte
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igu
e l
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s b
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im
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e s
u c
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pe
ro 
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lo 
si 
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s c
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os
 o 
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a m
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cu
los
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rio
s.

Va
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r 
3

El 
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nt
e 
no
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igu
e 
lev
an
ta
r l
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 m
an
os
 p
or
 e
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im
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 su

ca
be
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,p
ero

 lo
gra

 lle
va
r a
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 bo
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 un

 va
so
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n 1

80
 m
l d
e a

gu
a
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an
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,s
i e
s n
ec
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ar
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os
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an
os
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Va
lo
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4

El 
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e c
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 le
va
nt
ar
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an
os
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ero

 no
log
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 lle
va
r h
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ta
 el
la 
un
 va

so
 co

n 
18
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 d
e a

gu
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Va
lo
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5

El 
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nt
e n

o c
on
sig
ue
 le
va
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ar
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s m

an
os
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 b
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 e
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 m
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a.

Va
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r 
6

El 
pa
cie
nt
e n

o c
on
sig
ue
 le
va
nt
ar
 la
s m

an
os
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sta
 su
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no
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s d
e m

od
o 
út
il.
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El 
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e c
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sig
ue
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ar
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su
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as
 si
n 
ay
ud
a.

Va
lo
r 
2

El 
pa
cie
nt
e 
co
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igu
e 
an
da
r s
in 
ay
ud
a 
y s
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ir 
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ler
as
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n 
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ay
ud
a 
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n 
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no
s.

Va
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r 
3

El 
pa
cie
nt
e 
co
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igu
e 
an
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bir
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 co

n 
la 
ay
ud
a 
de

un
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ar
at
o o

rto
pé
dic
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 em
ple
a m

ás
 de

 1
2 
se
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nd
os
 en

 su
bir

cu
at
ro 
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ca
lon
es
 es
tá
nd
ar.

Va
lo
r 
4

El 
pa
cie
nt
e c
on
sig
ue
 a
nd
ar
 y 
lev
an
ta
rse
 d
e u

na
 si
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 si
n 
ay
ud
a,

pe
ro 
no
 lo
gra

 su
bir
 es
ca
ler
as
.

Va
lo
r 
5

El 
pa
cie
nt
e 
co
ns
igu
e 
an
da
r s
in 
ay
ud
a,
pe
ro 
no
 co

ns
igu
e 
lev
an
-

ta
rse
 d
e u

na
 si
lla
 si
n 
ay
ud
a 
ni 
su
bir
 es
ca
ler
as
.

Va
lo
r 
6

El 
pa
cie
nt
e 
co
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igu
e 
an
da
r c
on
 la
 a
yu
da
 d
e 
un
a 
or
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is 
de

so
po
rte
 d
el 
tob

illo
.

Va
lo
r 
7

El 
pa
cie
nt
e 
co
ns
igu
e 
an
da
r c
on
 la
 a
yu
da
 d
e 
un
 b
as
tón

 o
 u
n

an
da
do
r.

Va
lo
r 
8

El 
pa
cie
nte
 no

 co
ns
igu
e a
nd
ar,
pe
ro 
pu
ed
e l
ev
an
tar
se 
co
n a

yu
da
.

Va
lo
r 
9

El 
pa
cie
nt
e u

sa
 u
na
 si
lla
 d
e r
ue
da
s.

Va
lo
r 
10

El 
pa
cie
nt
e s
e v
e o

bli
ga
do
 a
 p
er
ma

ne
ce
r e
n 
la 
ca
ma

.
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8-
4

CO
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-
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ICA
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S
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AP
ÉU

TIC
AS

N
o 
ex
ist
en
 co

nt
ra
ind

ica
cio

ne
s m

ed
ica
m
en
to
sa
s e

sp
ec
ífic
as
.

La
 p
re
sc
rip
ció

n 
de
 m
ed
ica
m
en
to
s d

ep
re
so
re
s d

el 
sis
te
m
a n

er
-

vio
so
 ce

nt
ra
l,e
n 
ca
so
 d
e 
ins
uf
ici
en
cia
 re

sp
ira
to
ria
,y
 d
e 
m
uc
o-

flu
idi
fic
an
te
s,
en
 ca

so
 d
e 
dif
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lta
de
s p

ar
a t
os
er
,d
eb
e 
se
r c
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si-

de
ra
da
 co

n 
pr
ec
au
ció

n.

ME
DID

AS 
DE

HIG
IEN

E D
IET

ÉTI
CA

La
 p
re
ve
nc
ió
n 
de
 la
 o
be
sid
ad
 (o

 su
 tr
at
am

ien
to
) e
s e

se
nc
ial
 co

n
el 
fin
 d
e 
ev
ita
r l
a s
ob
re
ca
rg
a y

 e
l a
go
ta
m
ien

to
 m
us
cu
lar
.

La
 o
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 s
e 
de
sa
rr
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n 
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d,
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 q
ue
 lo
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su
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se
 m

ue
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n 
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 y
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en
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n 
a 
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m
pe
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ar
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u 
en
fe
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ed
ad
 c
on

ing
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ta
 e
xc
es
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 m
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m
pe
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e 
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m
en
to
s.
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to
 d
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 u
n 
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tá
n 
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an
to
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e 
m
od
o 
ge
ne
ra
l.

Me
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as 
de
 hi
gie
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 n
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ntr
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dic

aci
on
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Se
 p
re
sc
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e 
un
a 
re
ha
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n 
re
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 p
ro
lo
ng
ad
a 
en
 e
l

tie
m
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.S
us
 o
bje

tiv
os
 so

n 
dis
m
inu

ir 
el 
do
lo
r y
 re
du
cir
 al
 m
íni
m
o

el 
rie
sg
o 
de
 re

tra
cc
io
ne
s t
en
din

os
as
.

La
 fi
na
lid
ad
 n
o 
es
 re

cu
pe
ra
r f
ue
rz
a 
m
us
cu
lar
,p
or
 lo
 q
ue
 d
eb
e

ev
ita
rse

 la
 m
us
cu
lac
ión

.S
i a
 pe

sa
r d
e t
od
o 
se
 pr
ac
tic
a l
a m

us
cu
lac
ión

,
al 
ha
ce
r t
ra
ba
jar
 e
n 
ex
ce
so
 lo
s m

ús
cu
los
 d
efi
cit
ar
ios
 am

iot
ro
fia
do
s

se
 co

rre
 el
 ri
es
go
 d
e r
ot
ur
as
 te
nd
ino

sa
s y
 d
olo

re
s m

us
cu
lar
es
.

El 
do
lo
r r
ev
ela
,c
on
 fr
ec
ue
nc
ia,
un
 e
sfu
er
zo
 m
us
cu
lar
 e
xa
ge
ra
do

en
 re

lac
ió
n 
co
n 
las
 p
os
ibi
lid
ad
es
 d
el(
os
) g
ru
po
(s)
 m
us
cu
lar
(e
s).

TR
AT
AM
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N
TO

S D
E 
RE
HA

BI
LIT

AC
IÓ
N

Lo
s o

bje
tiv
os
 d
e 
las
 se

sio
ne
s d

e 
re
ha
bil
ita
ció

n 
so
n 
la 
es
tim

ula
ció

n
de
 la
 v
as
od
ila
ta
ció

n 
pe
rif
ér
ica
,e
l m

an
te
nim

ien
to
 d
el 

tro
fis
m
o

su
bc
ut
án
eo
,l
a 
re
laj
ac
ió
n,
la 
luc

ha
 c
on
tra

 la
s 
re
tra

cc
io
ne
s 
y 
la

co
ns
er
va
ció

n 
de
 la
 m

áx
im
a 
ela
sti
cid

ad
 d
e 
la 
ca
ja 
to
rá
cic
a 
pa
ra

pr
ev
en
ir 
un
a p

os
ibl
e 
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uf
ici
en
cia
 re

sp
ira
to
ria
.
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 re

ha
bil
ita
ció

n 
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 p
or
 ta
nt
o:

- p
re
co
z,c
on
 ca
rác

ter
 pr
ev
en
tiv
o,
de
sd
e q

ue
 se
 re
aliz
a e
l d
iag
nó
sti
co
,

- p
er
ma
ne
nt
e,
sin
 in
ter
ru
pc
ión

 de
 su
 se
gu
im
ien
to
,

- p
er
so
na
liza
da
,se
gú
n l
as 
po
sib
ilid
ad
es
 fu
nc
ion

ale
s,e
l m

od
o 
de
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 de

l
en
fer
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,
los
 a
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im
ien
to
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er
cu
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 (c
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,s
ob
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inf
ec
ció
n,
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log
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br
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y e
l c
on
tex

to
 ps
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l e
nfe
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o.

El 
rit
m
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de
l t
ra
tam

ien
to
 d
e r
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,d
efi
nid

o 
m
ed
ian
te
 cu
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-
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s
va
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ra
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ne
s,
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ar
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le
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es
de
 d
os
 s
es
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ne
s 
po
r 
m
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st
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cu
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ro
 se
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ne
s p
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 se

m
an
a.
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 d
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M
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la 
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el 
70
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pe
rs
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ue
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en
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 d
e 
m
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re
gu
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 p
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sio
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pe
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as
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 r
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 p
os
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s

(ve
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N
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at
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ca
sio
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m
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m
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m
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z.

Lo
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nt
iál
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ra
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 d
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m
us
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er
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 d
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m
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en
te
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s
do
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er
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álg
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,

et
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.

Se
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un
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en
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M
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m
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m
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m
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s
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 d
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ta
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 lá
gr
im
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m
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s
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 p
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n 
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om
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s p
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cio
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s d
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a c
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ne
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til
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ilo
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es
o
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ar
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m
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te
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En
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ec
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s
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n 
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s t
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zs
im
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o 
mu

scu
lar

10
M
ás
 fu
er
za
,m

en
os
 fa
tig
a

10
Co
ns
er
va
ció
n 
de
 la
 ca

pa
cid
ad
 re
sp
ira
tor
ia

6
Fre

no
 d
e l
a 
ev
olu
ció
n 
de
 la
 en

fer
me

da
d

5
M
ejo
r e
sta
bil
ida
d,
me

no
s c
aíd
as

4
D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
E
fe
ct
o
s 
d
e 
la
 f
is
io
te
ra
p
ia
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
13
5 
en
cu
es
ta
s 
co
nt
es
ta
da
s.
Re
sp
ue
st
as
:1
93
.
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CI
N
ES
IT
ER
AP

IA
 R
ES
PI
RA

TO
RI
A

Lo
s 
eje

rc
ici
os
 r
es
pir
at
or
io
s 
co
ns
ist
en
 e
n 
ins
pir
ac
io
ne
s 
ac
tiv
as

len
ta
s,
pr
of
un
da
s,
da
nd
o 
im
po
rt
an
cia
 a 
ca
da
 e
ta
pa
 re

sp
ira
to
ria
 y

ex
pi
ra
cio

ne
s 
pa
siv
as
 a
sis
tid
as
 p
or
 la
 p
re
sió

n 
eje

rc
id
a 
po
r 
el

fis
io
te
ra
pe
ut
a s
ob
re
 e
l t
ór
ax
 o
 e
l a
bd
om

en
.

FIS
IO
TE
RA

PI
A

La
 fi
sio

te
ra
pia

 c
on
 u
til
iza
ció

n 
de
 r
ec
ur
so
s 
fís
ico

s 
co
m
o 
lo
do
,

ult
ra
so
nid

os
,c
or
rie
nt
e 
ga
lvá
nic

a 
u 
on
da
 c
or
ta
,p
ue
de
 te

ne
r 
un

efe
ct
o 
m
io
rr
ela
jan

te
 o
 an

tiá
lgi
co
.

AP
AR

AT
O
S 
O
RT
O
PÉ
D
IC
O
S

La
 p
re
sc
rip

ció
n 
de
 a
pa
ra
to
s o

rt
op
éd
ico

s e
s s
iem

pr
e 
de
lic
ad
a

po
rq
ue
 n
o 
de
be
n 
se
r d

em
as
iad

o 
pe
sa
do
s o

 m
ol
es
to
s.
Se
 d
eb
en

re
sp
et
ar
 la
s c

ap
ac
ida

de
s f
un
cio

na
les
 c
on
se
rv
ad
as
,in

clu
so
 si
 so

n
pr
ec
ar
ias
,s
in 
int
er
po
ne
rle
s o

bs
tá
cu
lo
s.

Co
n 
el 
fin
 d
e 
m
ejo

ra
r 
la 
ele

va
ció

n 
de
 la
 e
xt
re
m
ida

d 
su
pe
rio

r,
es
tá
 e
n 
fas
e 
de
 p
ru
eb
as
 p
ar
a l
a d

ist
ro
fia
 m
us
cu
lar
 fa
cio

es
ca
pu
lo
-

hu
m
er
al 

un
a 
or
te
sis
 p
os
te
rio

r 
co
n 
ve
nd
aje

 e
n 
8 
y 
cie

rr
e

an
te
rio

r.S
u 
pr
inc

ipa
l in

co
nv
en
ien

te
 se

 d
er
iva
 d
e 
la 
ne
ce
sid
ad
 d
e

co
nt
ar
 c
on
 la
 a
yu
da
 d
e 
ot
ra
 p
er
so
na
 p
ar
a 
ce
rr
ar
 e
l d
isp
os
iti
vo

(F
ou
rn
ier
,M

eh
ou
as
,1
99
7)
.

Se
 p
ue
de
 s
ug
er
ir 
un
 a
nt
ieq

uin
o 
pa
ra
 c
or
re
gir
 e
l e

ste
pa
je.

Es
pr
ec
iso

,s
in 
em

ba
rg
o,
an
ali
za
r l
os
 in
co
nv
en
ien

te
s d

e 
es
te
 ap

ar
at
o,

qu
e 
pu
ed
e 
pr
ov
oc
ar
 d
ific
ult
ad
es
 p
ar
a l
ev
an
ta
rs
e,
m
ol
es
tia
 e
n 
la

fle
xi
ón
 d
e 
la 
ro
di
lla
 y
 p
ue
de
 d
es
es
ta
bi
liz
ar
 u
n 
eq
ui
lib
rio

 y
a

pr
ec
ar
io
,s
ob
re
 to

do
 co

m
o 
co
ns
ec
ue
nc
ia 
de
 la
 d
eb
ilid

ad
 d
e l
os

glú
te
os
 y
 lo

s 
ab
do
m
ina

les
.S
u 
us
o 
de
be
 ir
 a
co
m
pa
ña
do
 d
e 
un
a

re
ha
bil
ita
ció

n 
de
l m

ov
im
ien

to
 d
el 
an
te
pié

.

Se
 p
ue
de
 s
ug
er
ir 

un
 c
or
sé
 p
ar
a 
ev
ita
r 
un
a 
hi
pe
rlo

rd
os
is

de
m
as
iad
o 
ac
us
ad
a.
Es
 in
dis
pe
ns
ab
le 
efe

ctu
ar
 p
ru
eb
as
 y 
ad
ap
tar
lo,

ya
 q
ue
 s
e 
co
rr
e 
el
 r
ie
sg
o 
de
 d
es
eq
ui
lib
ra
r 
un
a 
sit
ua
ció

n
bio

m
ec
án
ica
 al
 lím

ite
 al
 m
od
ific
ar
 e
l e
qu
ilib

rio
 d
e 
la 
m
ar
ch
a,
po
r

un
 la
do
,y
 r
es
tr
in
gir
 la
 c
ap
ac
id
ad
 v
ita
l,p

or
 o
tro

.P
or
 lo

 ta
nt
o,

el 
co
rs
é 
es
ta
rá
 in

di
ca
do
 s
ob
re
 t
od
o 
cu
an
do
 e
l p

ac
ien

te
 s
e

en
cu
en
tr
e 
en
 s
illa

 d
e 
ru
ed
as
.P
ue
de
 u
til
iza

rs
e 
ta
m
bi
én
 u
na

or
te
sis
 lu
m
ba
r (
es
co
ta
da
 c
on
 a
ju
st
e 
an
te
rio

r)
 o
 u
n 
cin

tu
ró
n.

El
 p
ro
pó
sit
o 
es
 a
liv
iar
 e
l d

ol
or
 li
m
ita
nd
o 
la 
am

pl
itu
d 
de
 la

hip
er
lo
rd
os
is,
pe
ro
 re

sp
et
an
do
 e
l m

ov
im
ien

to
 n
ec
es
ar
io
 p
ar
a e

l
de
sp
laz
am

ien
to
.

Un
a 
m
in
er
va
 p
ue
de
 s
er
 ú
til
 e
n 
ca
so
 d
e 
do
lo
re
s 
ce
rv
ica

les
,

es
pe
cia

lm
en
te
 p
ar
a 
pa
cie

nt
es
 d
e 
ed
ad
 a
va
nz
ad
a 
o 
en
 s
illa

 d
e

ru
ed
as
.

BA
LN

EO
TE
RA

PI
A 
CA

LIE
N
TE

Lo
s b

añ
os
 c
ali
en
te
s (
34
º a
 3
9º
,s
eg
ún
 la
 te

m
pe
ra
tu
ra
 so

po
rt
ad
a

po
r 
el 

en
fer
m
o)
 s
on
 r
ec
om

en
da
do
s 
po
r 
alg
un
os
 a
ut
or
es
.

Pr
op
or
cio

na
n 
bie

ne
sta

r 
y 
fav
or
ec
en
 la
 v
as
od
ila
ta
ció

n.
Al
 li
be
ra
r

de
l p
es
o,
pe
rm

ite
n 
un
a m

ov
iliz
ac
ió
n 
ac
tiv
a a

sis
tid
a.

Pu
ed
e 
ta
m
bié

n 
ut
iliz
ar
se
 ca

lo
r s
ec
o 
(in
fra
rr
oj
os
).

Se
gú
n 
un
a e

nc
ue
sta
 d
e l
a A

FM
 a 
la 
qu
e h

an
 co

nt
es
tad

o
27
0 
pe
rs
on
as
 c
on
 F
SH

,la
s 
du
ch
as
 y
 b
añ
os

ca
lie
nt
es

pr
op
or
cio

na
n c

on
 gr
an
 fr
ec
ue
nc
ia 
un
a m

ejo
ra
fu
nc
io
na
l

en
 e
l 4
2 
% 
de
 la
s p

er
so
na
s q

ue
 lo
s t
om

an
 (v
er
 «
En
cu
es
ta
 A
FM

 •
Re
su
lta
do
s •
 S
eg
uim

ien
to
 te
ra
pé
ut
ico

»)

CI
N
ES
IT
ER
AP

IA
 L
O
CO

M
O
TO

RA
Lo
s t
ipo

s d
e 
 m
as
aje
s s
on
 p
or
 ro

ce
s d

e 
to
da
 la
 su

pe
rfi
cie

cu
tá
ne
a,

lo
ng
itu
din

ale
s,
de
 su

av
e 
dr
en
aje
 li
nf
át
ico

 e
n 
las
 z
on
as
 c
elu

lít
ica
s

y,
en
 ca

so
s p

oc
o 
fre
cu
en
te
s,
de
 am

as
am

ien
to
 lig

er
o.

La
 m
ov
iliz
ac
ió
n 
pa
siv
a d

e 
to
da
s l
as
 ar
tic
ula

cio
ne
s,
su
av
e,
len

ta
 y

rít
m
ica
,m

an
tie
ne
 l
as
 s
up
er
fic
ies
 a
rt
icu

lar
es
 y
 c
om

ba
te
 l
as

re
tra

cc
io
ne
s m

us
cu
lo
lig
am

en
to
sa
s.

La
s p
os
tu
ra
s s
e u

tili
za
n c
on
 la
 fin

ali
da
d d

e p
re
ve
nir
 la
sr
et
ra
cc
io
ne
s.

Se
 p
ra
ct
ica
n 
so
br
e 
un
a 
m
es
a 
de
 tr
at
am

ien
to
 p
os
tu
ra
l y
 d
eb
en

se
r i
nd
ol
or
as
.

La
 m

ov
iliz

ac
ió
n 
ac
tiv
a 
se
 e
fe
ct
úa
 s
in
 e
sfu

er
zo
 y
 s
in
 f
at
iga

,
oc
as
io
na
lm
en
te
 a
sis
tid

a 
po
r 
su
sp
en
sio

ne
s 
de
 m

ue
lle
s 
(o

flo
ta
do

re
s 
en
 p
isc

in
a)
.P

ue
de
 s
er
 a
sis
tid

a,
co
n 
pr
ud
en
cia

,
po
r 
el
ec
tr
oe
st
im
ul
ac
ió
n.

El
 t
ra
ba
jo
 d
e 
la 
ca
ra
 y
 d
el
 c
ue
llo
 e
s 
m
uy
 im

po
rt
an
te
 e
n 
la

di
st
ro
fia
 f
ac
io
es
ca
pu
lo
hu
m
er
al:

re
ír,

ha
ce
r 
m
ue
ca
s,

sil
ba
r,

ab
rir
 y
 c
er
ra
r 
lo
s 
pá
rp
ad
os
,f
ru
nc
ir 
el
 c
eñ
o 
y 
m
ov
ili
za
r 
el

m
ax
ila
r 
inf
er
io
r.

VE
RT
IC
AL

IZ
AC

IÓ
N

Un
a v

ez
 q
ue
 se

 u
sa
 u
na
 si
lla
 d
e 
ru
ed
as
 d
e 
fo
rm

a p
er
m
an
en
te
,la

pr
ev
en
ció

n 
de
 la
s r
et
ra
cc
io
ne
s t
en
din

os
as
 se

 h
ac
e 
pr
im
or
dia

l,y
a

qu
e 
se
 p
ro
du
ce
 u
na
 a
ce
ler
ac
ió
n 
de
l p
ro
ce
so
 d
e 
re
tra

cc
ió
n,
en

pa
rt
icu

lar
 e
n 
las
 ro

dil
las
,c
on
 r
ies
go
 d
e 
fle
xió

n 
en
 s
ól
o 
alg
un
os

m
es
es
.L
a f
lex

ió
n 
de
 la
 ca

de
ra
,p
or
 su

 p
ar
te
,c
om

po
rt
a e

l r
ies
go

de
 fi
jar
 u
na
 h
ipe

rlo
rd
os
is,
qu
e 
es
 m

en
os
 n
ec
es
ar
ia 
en
 p
os
ici
ón

se
nt
ad
a y

 ac
ab
a p

or
 re

pe
rc
ut
ir 
so
br
e 
la 
fu
nc
ió
n 
re
sp
ira
to
ria
.

M
an
te
ne
r e

n 
bu
en
 e
sta

do
 e
l j
ue
go
 ar

tic
ula

r e
s u

na
 d
e 
las
 c
lav
es

de
l b
ien

es
ta
r d

el 
pa
cie
nt
e.

Es
,p
or
 ta
nt
o,
im
po
rt
an
te
 co

or
din

ar
 e
l p
as
o 
a u

na
 si
lla
 d
e 
ru
ed
as

co
n 
un
a i
nt
en
sif
ica
ció

n 
de
 la
 re

ha
bil
ita
ció

n,
en
 p
ar
tic
ula

r c
on
 u
n

tra
ba
jo
 d
e 
ve
rt
ica
liz
ac
ió
n,
qu
e 
pe
rm

ita
 co

m
ba
tir
 la
s r
et
ra
cc
io
ne
s

te
nd
in
os
as
.
La
 v
er
tic
ali
za
ció

n 
pe
rm

ite
 t
am

bi
én
 l
im
ita
r 
lo
s

tr
as
to
rn
os
 v
as
om

ot
or
es
,m

uy
 f
re
cu
en
te
s 
en
 l
as
 a
fe
cc
io
ne
s

m
us
cu
lar
es
 cr

ón
ica
s.
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La
 si
tu
ac
ió
n 
es
 si
m
ila
r e

n 
re
lac
ió
n 
co
n 
la 
sil
la 
de
 ru

ed
as
.S
e 
tra

ta
de
 u
na
 p
os
ibi
lid
ad
 d
e 
au
to
no
m
ía 
su
ple

m
en
ta
ria
 p
ar
a 
pa
cie
nt
es

qu
e 
ya
 n
o 
po
dr
ían

 sa
lir
 d
e 
ca
sa
,n
i s
iqu

ier
a a
co
m
pa
ña
do
s.
La
 si
lla

pu
ed
e 
alq

uil
ar
se
 d
ur
an
te
 u
n 
pe
río

do
 in
ici
al.

Un
a v
ez
 q
ue
 se
 u
til
iza
 la
 si
lla
 d
e 
ru
ed
as
,la
 ve

rt
ica
liz
ac
ió
n 
se
 h
ac
e

m
uy
 i
m
po
rt
an
te
,t
an
to
 d
es
de
 u
n 
pu
nt
o 
de
 v
ist
a 
ps
ico

ló
gic
o

co
m
o 
or
to
pé
dic

o.
Pe
rm

ite
 la
 e
xt
en
sió

n 
de
 la
s a

rt
icu

lac
io
ne
s d

e
las
 e
xt
re
m
ida

de
s 
inf
er
io
re
s 
y 
la 

lim
ita
ció

n 
de
 lo

s 
tra

sto
rn
os

va
so
m
ot
or
es
,m

uy
 fr
ec
ue
nt
es
 e
n 
las
 a
fec

cio
ne
s 
m
us
cu
lar
es
 d
e

ca
rá
ct
er
 cr

ón
ico

.

La
 s
illa
 d
e 
ru
ed
as
 (
m
an
ua
l o

 e
léc
tri
ca
) 
se
 u
sa
 d
e

m
od
o 
oc
as
io
na
l o
 c
on
sta

nt
e,
se
gú
n 
la 
en
cu
es
ta
 d
e 
la

AF
M
 so

br
e 
la 
FS
H,

po
r a
pr
ox
im
ad
am

en
te
 e
l 2
4 
% 
de

las
 2
70
 p
er
so
na
s q
ue
 co

nt
es
ta
ro
n 
el 
cu
es
tio
na
rio

 (v
er
 «E

nc
ue
sta

AF
M
 • 
Re
su
lta
do
s •
 Tr
ata

m
ien

to
s T
er
ap
éu
tic
os
 • 
 Vi
da
 co

tid
ian
a»
).

CO
MP

EN
SAC

IÓN
DE

 LA
S

DIS
CA

PAC
IDA

DE
S

La
 a
rg
um

en
ta
ció

n 
y 
la 
pe
rs
ua
sió

n 
so
n 
ca
si 
sie
m
pr
e 
ne
ce
sa
ria
s

tra
s l
a p

re
sc
rip
ció

n 
de
 u
na
 ay
ud
a t
éc
nic

a,
ya
 q
ue
 és
ta
 es
 d
ifíc
il d

e
ac
ep
tar

:s
u 
ut
iliz
ac
ión

 e
qu
iva
le 
pa
ra
 e
l a
du
lto
,q
ue
 h
as
ta
en
to
nc
es

no
 la
 n
ec
es
ita
ba
,n
o 
só
lo
 a
 a
dm

iti
r 
qu
e 
ex
ist
e 
la 
dis
ca
pa
cid

ad
,

sin
o 
ta
m
bié

n 
a h

ac
er
la 
vis
ibl
e 
a l
os
 d
em

ás
.

Co
n 
fre
cu
en
cia
 e
n 
un
 p
rim

er
 m
om

en
to
 se

 re
ch
az
a l
a r
ec
om

en
-

da
ció

n 
re
cib

ida
 e
n 
la 
co
ns
ult
a.
Po
ste

rio
rm

en
te
,p
oc
o 
a 
po
co
 se

pr
od
uc
e 
la 
ac
ep
ta
ció

n 
a m

ed
ida

 q
ue
 la
 d
isc
ap
ac
ida

d 
au
m
en
ta
.

Un
 fi
jad

or
 d
e 
an
te
br
az
o 
( fe
ed
er
) e

s d
e 
gr
an
 u
til
id
ad
 p
ar
a 
ac
ti-

vid
ad
es
 d
e 
es
cr
itu
ra
 y 
pa
ra
 e
l u
so
 d
e 
un
 te
cla
do
 d
e 
or
de
na
do
r o

un
 m
áq
uin

a d
e 
es
cr
ibi
r.

Cu
an
do
 la
s c
aíd

as
 so

n 
fre
cu
en
te
s y
 en

tra
ña
n 
rie
sg
o 
de
 fr
ac
tu
ra
s,

la 
ide

a d
e 
ut
iliz
ar
 u
n 
ba
stó

n 
pa
ra
 an

da
r s
e 
ac
on
se
ja 
de
 in
m
ed
iat
o

y t
er
m
ina

 p
or
 se

r a
ce
pt
ad
a.

Co
mp

en
sac

ión
 de

 la
s d

isc
apa

cid
ad
es

Ot
ros

Sin
 re
sp
ue
sta

Ni
ng
un
a 
ay
ud
a 
téc
nic
a

Sil
la 
ma

nu
al

Sil
la 
de
 ru
ed
as
 el
éc
tri
ca

Ve
rti
ca
liz
ad
or

Ele
va
do
r d
e e

nfe
rm
os

Ap
ar
at
o 
de
 ve
nt
ila
ció
n

Sc
oo
ter
 el
éc
tri
co

W
C 
ele
va
do
r

M
icr
oo
rd
en
ad
or

Te
léf
on
o 
«m

an
os
 lib

res
» 0

%

50
40

30
20

10

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
T
ip
o
s 
d
e 
a
yu
d
a
s

té
cn
ic
a
s 
u
ti
li
za
d
a
s.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

En
cu
es
ta
s 
co
nt
es
ta
da
s:
24
5 
/

Re
sp
ue
st
as
:3
89
 

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

TR
AT
AM

IE
N
TO

8-
7

   
   
 



TR
AT
AM

IE
N
TO

8-
8

Ci
rug

ía

CIR
UG

ÍA
RO

ST
RO

La
 c
iru

gía
 p
lás
tic
a 
es
tá
 r
ar
am

en
te
 in

di
ca
da
 p
ar
a 
co
rr
eg
ir 
la

pa
rá
lis
is
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s p

er
ibu

ca
les
 (G

ol
db
er
g,
19
89
).

Su
 fi
na
lid
ad
 e
s 
no
rm

ali
za
r 
el 
as
pe
ct
o 
de
l r
os
tro

 y
 fa
cil
ita
r 
la

ali
m
en
ta
ció

n.

SIS
TE
M
A 
O
CU

LA
R

En
 r
ela

ció
n 
co
n 
lo
s 
oj
os
,l
a 
ta
rs
or
ra
fia
 s
e 
re
ali
za
 c
ua
nd
o 
la

pr
es
cr
ipc

ió
n 
de
 lá
gr
im
as
 a
rt
ific
ial
es
 n
o 
ba
sta

 p
ar
a 
pr
ev
en
ir 
la

co
nju

nt
ivi
tis
 y 
las
 u
lce
ra
cio

ne
s c
ór
ne
as
.

La
 f
ot
oc
oa
gu
lac

ió
n 
re
tin

ian
a 
co
n 
lás
er
 p
er
m
ite
 e
vit
ar
 l
os

de
sp
re
nd
im
ien

to
s d
e r
et
ina
 cu

an
do
 se
 h
an
 p
ro
du
cid
o 
alt
er
ac
io
ne
s

va
sc
ula

re
s r
et
ini
an
as
.

AP
AR

AT
O
 L
O
CO

M
O
TO

R

M
iem

br
os
 su

pe
rio

re
s

La
 es
ta
bil
iza
ció

n 
de
l o
m
óp
lat
o 
en
 u
na
 p
os
ici
ón
 fu
nc
io
na
l (
fija
ció

n
de
l o

m
óp
lat
o 
a 
la 
ca
ja 
to
rá
cic
a,
en
 r
ot
ac
ió
n 
ex
te
rn
a 
de
 2
0º
) u

om
op
ex
ia 
tie
ne
 p
or
 fi
na
lid
ad
 re

sta
ble

ce
r l
a 
ele

va
ció

n 
ac
tiv
a 
de
l

m
iem

br
o 
su
pe
rio

r.

In
dic

ac
io
ne
s

La
 in
dic

ac
ió
n 
qu
irú
rg
ica
 se

 fu
nd
am

en
ta
 e
n 
la 
cla
ra
 m
ejo

ría
 d
e 
la

ele
va
ció

n 
ac
tiv
a 
de
l b
ra
zo
,u
na
 ve

z q
ue
 h
a 
sid
o 
ap
lic
ad
o 
y 
fija
do

el 
om

óp
lat
o 
al 
tó
ra
x 
po
r 
la 
m
an
o 
de
l e
xa
m
in
ad
or
 (m

an
io
br
a

de
 H

or
wi
tz
),
o 
fij
ad
o 
po
r 
m
ed
io
 d
e 
tir
as
 a
dh
es
iva

s,
lo
 q
ue

de
m
ue
st
ra
 q
ue
 e
l 
de
lto

id
es
 c
on
se
rv
a 
fu
er
za
 s
uf
ici
en
te
 y

ca
pa
cid

ad
 fu
nc
io
na
l.

En
 e
l c
as
o 
de
 la
 F
SH

 la
 d
ec
isi
ón
 d
e 
ind

ica
r l
a r
ea
liz
ac
ió
n 
de
 u
na

om
op
ex
ia 

de
be
 s
er
 a
do
pt
ad
a 
po
r 
un
 e
qu
ipo

 c
on
 s
uf
ici
en
te

ex
pe
rie
nc
ia 
en
 e
ste

 ti
po
 d
e 
pa
cie
nt
es
.

Té
cn
ica
s

La
s t
éc
nic

as
 u
til
iza
da
s v
ar
ían

 en
 cu

an
to
 a 
lo
s m

ed
io
s u

sa
do
s p

ar
a

fija
r e

l o
m
óp
lat
o 
a l
a p

ar
ril
la 
co
sta

l.

Re
su
lta
do
s

Po
r t
ér
mi
no
 m
ed
io 
y e
n f
un
ció
n d

e l
as
 di
fer
en
te
s t
éc
nic
as
 ut
iliz
ad
as
,

pu
ed
en
 c
on
se
gu
irs
e 
m
ejo

ra
s 
de
 2
0º
 a
 4
0º
 d
e 
ab
du
cc
ió
n 
y 
de

fle
xi
ón
 a
nt
er
io
r 
ac
tiv
as
.C

re
ce
 la
 r
es
ist
en
cia

 p
ar
a 
m
an
te
ne
r

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

C
ir
u
gí
a
 d
e 
es
ta
b
il
iz
a
ci
ó
n
 d
e 
lo
s 
o
m
ó
p
la
to
s.
 

T
éc
n
ic
a
 d
e 
C
o
p
el
a
n
d
 y
 H
o
w
a
rd
.

La
 t
éc
ni
ca
 d
e 
Co
pe
la
nd
 y
 H
ow
ar
d 
(C
op
el
an
d,
19
78
)

co
ns
ist
e 
en
 fi
ja
r 
el
 o
m
óp
la
to
 a
 t
re
s 
co
st
illa
s 
m
ed
ia
nt
e

in
je
rt
os
 t
ib
ia
le
s 
at
or
ni
lla
do
s 
al
 b
or
de
 in
te
rn
o 
de
l 

om
óp
la
to
.D
ur
an
te
 3
 m
es
es
 s
e 
m
an
tie
ne
 u
n 
ve
nd
aj
e 

de
 c
on
te
nc
ió
n 
de
l h
om

br
o 
co
n 
el
 b
ra
zo
 e
n 
ab
du
cc
ió
n

de
 8
0º
 y
 e
n 
fle
xi
ón
 a
nt
er
io
r 
de
 3
0º
 y
 c
on
 la
 m
an
o

sit
ua
da
 d
el
an
te
 d
e 
la
 b
oc
a.

lo
sm

ov
im
ien

to
s y
 lo
s p

ac
ien

te
s v
alo

ra
n 
el 
re
su
lta
do
 e
sté

tic
o.
La

m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
ell
os
 d
es
ea
 p
or
 c
on
sig
uie

nt
e 
la 
re
pe
tic
ió
n 
de
 la

int
er
ve
nc
ió
n 
en
 e
l h
om

br
o 
co
nt
ra
rio
.

La
 u
til
iza
ció

n 
de
 fi
jac
io
ne
s 
qu
irú
rg
ica
s 
no
 r
ígi
da
s,
sie
m
pr
e 
qu
e

se
an
 co

ns
ist
en
te
s,p

ro
te
ge
 d
e p

eq
ue
ño
s m

ov
im
ien

to
s p
as
ivo

s d
el

om
óp
lat
o.
En
 c
as
o 
de
 a
va
nc
e 
de
 la
 e
nf
er
m
ed
ad
 p
er
m
ite
n 
la

ut
iliz
ac
ió
n 

de
 c
om

pe
ns
ac
io
ne
s 
fu
nc
io
na
les
 (
O
liv
e-
M
on
to
lo
y,

19
92
).

De
 27

0 p
er
so
na
s a
fec
tad

as
 po

r l
a F
SH

 qu
e c
on
te
sta
ro
n

un
a e

nc
ue
sta
 d
e 
la 
AF
M
,e
l 1
6 
% 
de
 lo
s s
uje

to
sh

ab
ían

sid
o 

so
m
et
ido

s 
a 
un
a 
int
er
ve
nc
ió
n 
qu
irú
rg
ica
 d
e

ho
m
br
o 
(o
m
op
ex
ia)
 co

n 
bu
en
os
 re
su
lta
do
s (
ve
r «

En
cu
es
ta
 A
FM

• R
es
ult
ad
os
 • 
Se
gu
im
ien

to
 te
ra
pé
ut
ico

»)
.

Co
m
pli
ca
cio

ne
s

Lo
s 
di
fe
re
nt
es
 a
ut
or
es
 m

en
cio

na
n 

en
 a
lgu

no
s 
pa
cie

nt
es

co
m
pr
es
io
ne
s 
de
 p

lex
o 

br
aq
ui
al,

«h
om

br
os
 c

on
ge
lad

os
»,

do
lo
re
s,
se
ud
oa
rt
ro
sis
,i
rr
ita
cio

ne
s 
pl
eu
ra
les

 d
eb
id
as
 a
 l
os

to
rn
illo

s 
y 
se
ns
ac
io
ne
s 
de
 h
om

br
o 

bl
oq
ue
ad
o.

Es
 n
or
m
al,

du
ra
nt
e l
as
 se
m
an
as
 in
m
ed
iat
as
 a 
la 
int
er
ve
nc
ió
n,
un
a p

ér
did

a d
e

la 
am

pli
tu
d 
de
 la
 ab

du
cc
ió
n.
En
 o
ca
sio

ne
s d

ur
an
te
 e
l p
os
to
pe
ra
-

to
rio

 se
 re

du
ce
 la
 ca

pa
cid

ad
 re

sp
ira
to
ria
.

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
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A
S
E
M
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F
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D
ist
ro
fia

 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap
ul
oh
um

er
al
. C

iru
gí
a 
de
 e
st
ab
ili
-

za
ci
ón

 d
e 
lo
s o

m
óp

la
to
s. 
Té

cn
ic
a 
de
l e
qu
ip
o 
de
 P
oi
tie

rs
.

El 
eq
uip

o 
de
 R
ide
au
 e
n 
Po
itie
rs 
ut
iliz
a,
de
sd
e 
19
86
,u
n 
pr
oto

co
lo 
de
 fi
jac
ión

qu
irú
rgi
ca
 n
o 
ríg
ida
 d
e 
los
 o
mó

pla
tos
 (u

tili
za
nd
o 
Da
cró

n®
 tr
en
za
do
,e
xtr
e-

ma
da
me

nt
e 
res
ist
en
te)
,s
eg
uid
a 
de
 u
na
 re
ha
bil
ita
ció
n 
pr
ec
oz
 p
ar
a 
lim
ita
r e
l

ag
ra
va
mi
en
to 
de
l d
éfi
cit
 m
us
cu
lar
 (D

ela
ub
ier
,1
99
7;
Ol
ive
-M
on
tol
oy
,1
99
2)
.L
a

int
er
ve
nc
ión
 co
ns
ist
e 
en
 re
ali
za
r u
na
 fij
ac
ión
 in
ter
es
ca
pu
lar
 e
n 
la 
pa
rte
 e
xte

rn
a

de
 la
s e
sp
ina
s d
e l
os
 om

óp
lat
os
,fi
jar
 la
 p
ar
te 
int
er
na
 d
e l
as
 es
pin

as
 d
e m

od
o

ha
bit
ua
l a
 2
 co
sti
lla
s y
 el
 ex
tre
mo

 de
 lo
s o
mó

pla
tos
 ge
ne
ral
me

nte
 a 
3 
co
sti
lla
s.

Tra
s l
a 
int
er
ve
nc
ión
 se

 u
sa
 u
n 
so
po
rte
 e
n 
an
illo
 d
e 
las
 c
lav
ícu
las
 d
ur
an
te 
6

se
ma

na
s.
En
 o
ca
sio
ne
s s
e 
añ
ad
e 
a 
es
ta
 co

nt
en
ció
n 
du
ra
nt
e 
el 
po
sto
pe
ra
tor
io

inm
ed
iat
o u

n c
ab
es
tri
llo
 de

 su
sp
en
sió
n d

e l
os
 m
iem

br
os
 su
pe
rio
res
 pa

ra
 al
ivi
ar

el 
do
lor
.

En
 lo
s p
rim

ero
s d
ías
 de

l p
os
top

era
tor
io 
se
 re
cu
pe
ra
 la
 p
os
ici
ón
 se
de
nt
e,
lue
go
,

en
 c
ua
nt
o 
se
a 
po
sib
le,

la 
po
sic
ión

 e
rg
uid

a 
y 
la 
m
ar
ch
a.
Se
 fa

vo
re
ce
n 
las

co
nt
ra
cc
ion

es
 is
om

ét
ric
as
 d
el 
ho
m
br
o.
Se
 in
te
nt
a 
la 
m
ov
iliz
ac
ión

 a
cti
va
 d
e

las
 re
sta
nt
es
 a
rti
cu
lac
ion
es
 d
el 
mi
em

br
o 
su
pe
rio
r.

Al 
ca
bo
 d
e 
un
a 
se
m
an
a 
co
m
ien

za
 la
 m

ov
iliz
ac
ión

 a
cti
va
 a
sis
tid
a 
de
 lo
s

ho
mb

ros
,q
ue
 se
 ac
om

pa
ña
,e
n c
ua
nt
o l
o p

er
mi
te 
la 
cic
at
riz
ac
ión
 cu
tá
ne
a,
co
n

eje
rci
cio
s e
n 
pis
cin
a 
de
 m
ov
iliz
ac
ión
 a
cti
va
 si
n 
res
ist
en
cia
.

Lu
eg
o 
pr
og
re
siv
am

en
te
,a
 p
ar
tir
 d
e 
la 

3ª
 s
em

an
a,
es
tá
n 
pe
rm
itid

os
 lo
s

mo
vim

ien
tos
 de

 ab
du
cc
ión
 y 
pr
op
uls
ión
 de

 lo
s h
om

br
os
 ve
nc
ien
do
 la
 gr
av
ed
ad
.

Un
 m

es
 d
es
pu
és
 d
e 
la 
int
er
ve
nc
ión

 la
 c
ine

sit
er
ap
ia 
(tr
ab
ajo

 v
en
cie
nd
o 
la

gra
ve
da
d 
y e
n 
pis
cin
a)
 se
 m
an
tie
ne
 d
ur
an
te 
1,5

 a
 2
 m
es
es
,e
n 
un
 ré
gim

en
 d
e

3 
se
sio
ne
s p

or
 se
m
an
a.
En
tre
 la
 sé
pt
im
a 
y l
a 
no
ve
na
 se
m
an
a 
se
 su
pr
im
e l
a

co
nt
en
ció
n 
po
sto
pe
ra
tor
ia 
es
ca
pu
loc
lav
icu
lar
 e
xte

rn
a.
Só
lo 
a 
pa
rti
r 
de
 e
se

mo
me

nt
o e

stá
 p
er
mi
tid
a 
la 
rec
up
era

ció
n 
de
 la
 fu
nc
ion
ali
da
d 
de
 lo
s m

iem
br
os

su
pe
rio
res
 co

n 
res
ist
en
cia
.

Ri
de
au
 h
a 
de
fin
ido

 ín
dic
es
 e
sc
ap
ula

re
s 
ba
sa
do
s 
en
 m

ed
ici
on
es
 e
stá

tic
as

efe
ctu
ad
as
 e
n 
rep

os
o,
co
n 
los
 m
iem

bro
s s
up
er
ior
es
 e
n 
ab
du
cc
ión
 y,
fin
alm

en
te,

en
 a
nt
ep
uls
ión

 m
áx
im
as
.E

sta
s 
m
ed
ici
on
es
 c
ua
nt
ific
an
 la

 a
sc
en
sió
n 
de
l

om
óp
lat
o,
su
 de
sp
eg
am

ien
to 
y s
u r
ota

ció
n e
sp
ina
l.P
erm

ite
n s
eg
uir
 la
 ev
olu
ció
n d

e
la 
en
fer
me
da
d y
 di
scr
im
ina
r e
l e
fec
to 
de
 un

 po
sib
le 
afl
oja
mi
en
to 
de
 la

fija
ció
n 
de
l

efe
cto
 lig
ad
o a

 la
 ev
olu
ció
n m

us
cu
lar
 (D

ela
ub
ier
,1
99
7;
Ol
ive
-M
on
tol
oy
,1
99
2)
.

D
ist
ro
fia

 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap

ul
oh

um
er
al
.

Ci
ru
gí
a 
de
 e
st
ab
ili
za
ci
ón

 d
e 
lo
s o

m
óp

la
to
s.

Té
cn
ic
a 
de
 L
et
ou

rn
el
.

La
 té
cn
ica
 d
e L

eto
ur
ne
l (
Le
tou

rn
el,
19
90
) c
on
sis
te 
en
 u
nir
 la
s

co
sti
lla
s 4

ª,5
ª y
 6
ª s
in 
pe
rio
sti
o 
al 
om

óp
lat
o,
tra
s h
ab
er
 h
ec
ho

ru
go
sa
 la
 ca

ra
 a
nt
er
ior
 d
el 
mi
sm
o.
La
 4
ª c
os
till
a 
se
 se
cc
ion
a 
y

se
 p
as
a p

or 
un
 or
ific
io 
de
 3
 ce
ntí
me

tro
s d
e d

iám
etr
op

ra
cti
ca
do

en
 el
 o
mó

pla
to,
y e
l c
on
jun
to 
se
 u
ne
  m

ed
ian
te 
pla

ca
s.
En

int
er
ve
nc
ion
es
 m
ás
 re
cie
nt
es
,u
n 
ve
nd
aje
 en

vo
lve
nt
e l
lev
ad
o

du
ra
nt
e 2

 ó
 3
 m
es
es
 re
em

pla
za
 a
 la
 es
ca
yo
la.
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D
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TR
AT
AM

IE
N
TO

8-
9

Ci
rug

ía

   
  



TR
AT
AM

IE
N
TO

8-
10

Ci
rug

ía

M
iem

br
os
 in
fer
io
re
s

El 
pr
ob
lem

a 
de
l p
ie 
ca
ído

 se
 d
eb
e 
a 
un
 d
éfi
cit
 d
e 
lo
s m

ús
cu
lo
s

do
rs
ifle

xo
re
s:
el 
pi
e 
tro

pi
ez
a 
co
n 
el 
su
elo

 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia,

en
pa
rt
icu

lar
 s
ob
re
 u
n 
te
rr
en
o 
irr
eg
ul
ar
 o
 a
cc
id
en
ta
do
,l
o 
qu
e

pr
ov
oc
a c

aíd
as
.

En
 e
ste

 c
as
o 
se
 p
ue
de
 su

ge
rir
,b
ien

 u
na
 a
rt
ro
de
sis
 ti
bio

ta
rs
ian

a,
qu
e 
fija
 e
l p
ie 
en
 á
ng
ulo

 re
ct
o,
bie

n 
un
a 
tra

ns
po
sic
ió
n 
de
l t
ibi
al

po
st
er
io
r 
ha
cia
 d
ela

nt
e,
qu
e 
pe
rm

ite
 r
ec
up
er
ar
 u
na
 f
lex

ió
n

do
rs
al 
de
l p
ie.

La
 in
dic

ac
ió
n,
ta
m
bié

n 
en
 e
ste

 c
as
o,
de
be
 e
sta

r
cu
ida

do
sa
m
en
te
 va

lo
ra
da
.

Co
lum

na
 ve

rt
eb
ra
l

En
 lo
s p

oc
o 
fre
cu
en
te
s c

as
os
 gr

av
es
 d
e 
es
co
lio
sis
 q
ue
 ap

ar
ec
en

en
 e
nfe

rm
os
 jó

ve
ne
s 
se
 p
ro
po
ne
,e
n 
oc
as
io
ne
s,
un
a 
ar
tro

de
sis

ve
rt
eb
ra
l.

D
ist
ro
fia

 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap

ul
oh

um
er
al
.

Ci
ru
gí
a 
de
 e
st
ab
ili
za
ci
ón

 d
e 
lo
s o

m
óp

la
to
s.

Té
cn
ic
a 
de
 Ja

ka
b 
y 
Gl
ed
hi
ll.

La
 té
cn
ica
 si
m
pli
fic
ad
a 
de
 Ja
ka
b 
y G

led
hil
l (
Ja
ka
b,
19
93
)

co
ns
ist
e e

n 
pa
sa
r u
n 
do
ble
 h
ilo
 d
e L

uq
ue
 b
ajo
 el
 p
er
ios
tio
 d
e

ca
da
 co
sti
lla
,d
es
pu
és
 de

 ha
be
rlo
 p
as
ad
o p

or 
un
 or
ific
io 
de
 1
 cm

en
 el
 b
ord

e d
el 
om

óp
lat
o.
Se
 co

loc
an
 lu
eg
o 
fra
gm

en
tos
 d
e

au
toi
nje
rto
 d
e c
res
ta
 ilí
ac
a 
en
tre
 la
s c
os
till
as
 y 
el 
om

óp
lat
o

pa
ra
 p
rod

uc
ir 
la 
fus
ión
 ó
se
a.
El 
br
az
o 
se
 so
sti
en
e s
im
ple
me

nt
e

co
n 
un
 ca

be
str
illo
 d
ur
an
te 
tre
s d
ías
 y 
de
sd
e l
a 
3ª
 se
ma

na
 se

ini
cia
 u
na
 a
bd
uc
ció
n 
ac
tiv
a.

D
ist
ro
fia

 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap

ul
oh

um
er
al
.

Ci
ru
gí
a 
de
 e
st
ab
ili
za
ci
ón

 d
e 
lo
s o

m
óp

la
to
s.

Té
cn
ic
a 
de
 B
un

ch
.

De
 a
cu
erd

o 
co
n 
Bu
nc
h 
(B
un
ch
,1
99
3)
,la
 fij
ac
ión
 d
el

om
óp
lat
os
e r
ea
liz
a s
ob
re 
un
 nú

me
ro 
de
 3
 a 
5 
co
stil
las
,

me
dia
nte
 hi
los
 m
etá
lico
s.S

e c
olo
ca
n i
nje
rto
s d
e c
res
ta 
ilía
ca

en
tre
 el
 om

óp
lat
o y
 la
s c
os
tilla

s p
ara

 pr
od
uc
ir l
a f
us
ión
.S
e

ma
nti
en
e u
n v
en
da
je 
de
 co
nte
nc
ión
 de
l h
om
bro
 du

ran
te 
2

me
se
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m
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 e
se
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ial
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 d
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la 
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a 
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co
m
o 
ve
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e,
de
sp
laz
ar
se
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om

er
 o
 an

álo
go
s.

Ca
nt
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d

Pe
rc
ibi
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n,
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em
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 d
e l
a p

en
sió
n 
de
 in
va
lid
ez
,u
n 
co
m
ple

m
en
to
 d
e

50
 %
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el 
im
po
rte

 d
e 
la 
pe
ns
ió
n.
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om

pa
tib
ilid
ad
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· 
Pe
rc
ibi
r o

tra
 p
re
sta
ció

n 
de
 ig
ua
l o
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pe
rio
r c
ua
nt
ía

· 
Pe
ns
io
ne
s a
sis
te
nc
ial
es

· S
ub
sid

io
 d
e 
G
ar
an
tía
 d
e 
In
gr
es
os
 M
íni
m
os
 y 
de
 A
yu
da
 a 
Te
rc
er
a

Pe
rs
on
a (
LIS

M
I)

· 
Pr
es
tac

ió
n 
de
 p
ro
te
cc
ió
n 
po
r h

ijo
 a 
ca
rg
o 
dis
ca
pa
cit
ad
o.

Re
cu
pe
ra
ció

n 
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 la
 p
re
sta
ció

n
Lo
s b
en
efi
cia
rio
s d
e e

sta
 pr
es
tac
ión
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e i
nic
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 un

a a
cti
vid
ad

lab
or
al

po
r 
cu
en
ta 

pr
op
ia 
o 
aje
na
,r
ec
up
er
ar
án
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ut
om

áti
ca
m
en
te
 d
ich
a

pe
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ió
n 
cu
an
do
 ce

se
n 
la 
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tiv
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un
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om
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PR
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CI
Ó
N
 F
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ILI
AR
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O
R 
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JO
 A

CA
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O

Co
nc
ep
to

As
ign
ac
ió
n 
ec
on
óm

ica
 p
or
 c
ad
a 
hij
o 
dis
ca
pa
cit
ad
o 
m
en
or
 d
e 
18

añ
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on
 u
na
 d
isc
ap
ac
id
ad
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ua
l o
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up
er
io
r 
al 
33
 %
;p
ar
a 
lo
s

m
ay
or
es
 d
e 
18
 añ
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,e
l g
ra
do
 d
e 
dis
ca
pa
cid
ad
 e
s i
gu
al 
o 
su
pe
rio
r

al 
65
 %
.A
 ca

rg
o 
de
l b
en
efi
cia
rio
.
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isi
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en
te
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n 
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rr
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l
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o 
te
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de
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el 
pa
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e 
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la 
m
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pr
es
tac

ion
es
 d
e
la

m
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a n
atu

ra
lez
a e
n c

ua
lqu

ier
 o
tro
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gim

en
 pú

bli
co

de
pr
ot
ec
ció

n
so
cia
l.

·
 Te

ne
r r
ec
on
oc
id
a u

na
 m
in
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va
lía
 c
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re
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di
en
te
 al
 gr
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o
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 D
ER
IV
AD

AS
DE

 L
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LIS

M
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íni
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ilid
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 c
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s d
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ns
po
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s d
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pla
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m
ien
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fue
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 d
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itu
al,
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an
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l d
isc
ap
ac
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do
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en
e 
gr
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 d
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m
ov
ilid
ad
 p
ar
a 
ut
iliz
ar,

po
r 
si 
m
ism

o,
lo
s 
se
rv
ici
os

co
lec
tiv
os
 d
e 
tra
ns
po
rte
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Be
ne
fic
iar
io
s

Pe
rs
on
as
 m
ay
or
es
 d
e 3
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 co

n 
un
 gr
ad
o 
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 d
isc
ap
ac
ida
d 
igu
al 
o

su
pe
rio
r a
l 3
3%

 y 
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n 
gr
av
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 d
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ult
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 d
e 
m
ov
ilid
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.

As
ist
en
cia
 sa
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m
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éu
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ep
to
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es
tac
ión
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en
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 m
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-fa
rm
ac
eu
tic
a g
ra
tu
ita
,e
n l
as
m
ism

as
co
nd
ici
on
es
 q
ue
 e
l R
ég
im
en
 G
en
er
al 
de
 la
 S
eg
ur
ida
d 
So
cia
l,p
ar
a

us
o 
ex
clu
siv
o 
de
l d
isc
ap
ac
ita
do
.

Re
qu
isi
to
s

- T
en
er
 la
 n
ac
io
na
lid
ad
 e
sp
añ
ol
a,
sa
lvo
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nv
en
io
 d
e 
re
cip
ro
cid
ad
.

- E
sta
r r
ec
on
oc
ido

 d
isc
ap
ac
ita
do
 co

n 
un
 gr
ad
o 
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al 
o 
su
pe
rio
r a
l
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%.
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o 
te
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pr
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n,
ni 
co
m
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m
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fic
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m
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úb
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to
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dic
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on
vo
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an
ua
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en
te
,p
or
 lo
s 
Se
rv
ici
os

co
rr
es
po
nd
ien

te
s 
de
 a
lgu

na
s 
Co

m
un
id
ad
es
 A
ut
ón
om

as
,p
ar
a

co
nt
rib
uir
 a 
fin
an
cia
r l
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sto

s d
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Re
ha
bil
ita
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ció
n 
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ec
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ac
ión

 m
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nc
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y 
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ra
pe
ut
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en
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 e
sp
ec
ial
iza
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ist
en
cia
 p
er
so
na
l,a
da
pt
ac
ió
n 
fun

cio
na
l d
el 
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ga
r,a
yu
da
s p
ar
a e

l
int
er
na
do
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M
ov
ilid
ad
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co
m
un
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ció

n
Ad

ap
ta
ció

n 
de
 v
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ícu
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s 
a 
m
ot
or
,e

lim
in
ac
ió
n 
de
 b
ar
re
ra
s

ar
qu
ite
ct
ón
ica
s o
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 co

m
un
ica
ció

n,
ad
qu
isi
ció

n d
e a
yu
da
s t
éc
nic
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.
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D
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pr
om
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n 
pr
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na
l:r
ec
up
er
ac
ió
n 
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of
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na
l

· C
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pl
em

en
ta
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po
rte
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om

ed
or
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to
s
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ta
r 
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o 
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r u
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 d
isc
ap
ac
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d 
fís
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,p
síq
uic
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 se
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or
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re
co
no
cid
a c

on
 u
n 
gr
ad
o 
igu
al 
o 
su
pe
rio
r a
l 3
3%
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ite
rio
s d

e 
va
lo
ra
ció

n
· 
N
iv
el 
de
 re
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a f
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r

· 
C
on

tin
uid

ad
 d
e 
la 
pr
es
tac

ió
n

· 
C
irc

un
sta
nc
ias
 fa
m
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re
s y
 so
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 d
el 
so
lic
ita
nt
e
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C
ar
en
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s d

e 
se
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ec
ial
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en
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 d
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e.

Lu
ga
r y
 p
laz
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n
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 d
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d
Au
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no
m
a.
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S D
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a c
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l
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 d
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ple
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· B
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ef
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pa
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 c
on
tr
at
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,d
e 
m
an
er
a
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 c
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fic
ad
as
 c
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inu

sv
alí
a.

·
 A
cc
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o 
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Em

ple
o 
Pú
bli
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ar
a 
ac
ce
de
r a
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s p

ru
eb
as
 se

lec
ti-

va
s p

ar
a 
lo
s c

ue
rp
os
 o
 e
sc
ala
s d

e 
fun

cio
na
rio
s o

 a
 la
s c

ate
go
ría
s

de
 pe

rs
on
al 
lab
or
al 
co
nv
oc
ad
as
 po

r l
as
 d
ist
int
as
 A
dm

ini
str
ac
io
ne
s,

es
tar
án
 e
xe
nt
os
 d
el 
pa
go
 d
e 
las
 ta

sa
s 
las
 p
er
so
na
s 
re
co
no
cid
as

co
n 
un
 gr
ad
o 
de
 m
inu

sv
alí
a i
gu
al 
o 
m
ay
or
 d
el 
33
%.

· 
Re

se
rv
a 
de
 p
laz
as
 p
ar
a 
las
 p
er
so
na
s 
re
co
no
cid

as
 c
on
 u
na

m
inu

sv
alí
a i
gu
al 
o 
su
pe
rio

r a
l 3
3%

,e
n 
las
 d
ist
in
ta
s O

po
sic
io
ne
s

qu
e
co
nv
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ue
 la
 A
dm
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str
ac
ió
n.

Inf
or
m
ac
ió
n 
en
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s 
Se
rv
ici
os
 li
ga
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s 
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EM
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n 
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s 
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rv
ici
os
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cia
les
.

D
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Ó
N
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TA
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EN

TA
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N
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S  
lig
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 d
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ac
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d
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í c
óm

o 
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AN
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 D
E P

EN
SIO

N
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 EX

EN
TO

S a
 fa
vo
r d
ep

er
so
na
s
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n 
dis
ca
pa
cid
ad
.

De
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ra
va
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n 
po
r m
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alí
a e

n 
el 
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Es
ta
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ed
uc
ció

n 
se
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cr
em

en
ta
rá
 e
n 
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5%

 e
n 
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s 
ca
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s 
de

aq
ue
llo
s t
ra
ba
jad
or
es
 e
n 
ac
tiv
o 
qu
e 
te
ng
an
 u
n 
gr
ad
o 
de
 m
inu

sv
alí
a

igu
al 
o 
su
pe
rio

r a
l 3
3%

 e
 in
fer

io
r a

l 6
5%

;e
n 
un
 1
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% 
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s

tra
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jad
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 e
n 
ac
tiv
o 
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n 
 u
n 
gr
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o 
de
 m
inu

sv
alí
a i
gu
al 
o 
m
ay
or
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l 3
3%
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 m
en
or
 d
el 
65
%,

qu
e 
pa
ra
 d
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pla

za
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e 
a 
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 lu
ga
r 
de

tr
ab
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 o
 p
ar
a 
de
se
m
pe
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cr
ed
ite
n 
ne
ce
sit
ar
 a
yu
da
 d
e

te
rc
er
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 p
er
so
na
s 
o 
m
ov
ilid

ad
 r
ed
uc
id
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en
 u
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5%

,p
ar
a
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ue
llo
s t
ra
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jad
or
es
 ac
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ue
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en
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n 
gr
ad
o 
de
 m
inu
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alí
a
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l 6
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s c
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s d
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m
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 d
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m
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 p
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m
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s p
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nió
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ur
op
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en
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s p
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 d
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su
pe
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ar
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l c
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du
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r d
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Ex
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s d
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n 
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dib
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l
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 m
inu
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da
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en
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 p
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áli
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sid
ad
 d
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jet
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en
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á u
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m
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 m
en
or
:
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 T
ar
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 e
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cio
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m
ien

to
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de
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ut
iliz
ar
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 d
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ar
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m
ien
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s c
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 d
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s d
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 p
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sit
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 d
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gu
rid

ad
 S
oc
ial
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m
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ist
ro
fia
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-
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m
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ra
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en
ef
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ar
se
 d
e 
es
ta
 g
ra
tu
id
ad
,e
l m
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ico

 q
ue
 ll
ev
a 
el

tra
tam

ien
to
 d
eb
e 
em

itir
 a
l e

nfe
rm

o 
un
 c
er
tif
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do
 d
iri
gid
o 
al

Co
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 M
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 ( M
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n 
el 
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e c
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 d
iag
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nv
iar
 e
ste

 c
er
tif
ica
do
 a
 s
u 
ce
nt
ro
 d
e 
la

Se
gu
rid
ad
 So

cia
l,c
on
 la
 so

lic
itu
d 
de
 e
xo
ne
ra
ció

n 
de
l p
or
ce
nt
aje
 a

su
 ca

rg
o.

CO
M
ISI
O
N
ES

Co
m
isi
ón
 D
ep
ar
tam

en
tal
 d
e 

Ed
uc
ac
ió
n 
Es
pe
cia
l

La
 C
om

isi
ón
 D

ep
ar
tam

en
tal
 d
e 
Ed
uc
ac
ió
n 
Es
pe
cia
l (
Co
mm

iss
ion

Dé
pa
rte

m
en
ta
le 

d'É
du
ca
tio
n 
Sp
éc
ial
isé
e 
- 
CD

ES
) 
as
um

e 
las

co
m
pe
te
nc
ias
 pa

ra
 ni
ño
s y
 jó
ve
ne
s d
e m

en
os
 d
e 2

0 a
ño
s.A

do
pt
a

las
 d
ec
isi
on
es
 so

br
e:

- g
ra
do
s y
 ta
rje
ta 
de
 in
ca
pa
cid
ad
,

- a
yu
da
 d
e 
ed
uc
ac
ió
n 
es
pe
cia
l (
all
oc
ati
on
 d
'éd
uc
ati
on
 sp
éc
ial
e -
 AE

S)
y c

om
ple

m
en
to
s o

ca
sio
na
les
,

- o
rie
nt
ac
ió
n 
es
co
lar
 y 
pr
ep
ro
fes
io
na
l.

Co
m
isi
ón
 T
éc
nic
a 
de
 O

rie
nt
ac
ió
n 
y 
de

Re
cla
sif
ica
ció

n 
Pr
of
es
io
na
l

La
 C

om
isi
ón
 T

éc
nic

a 
de
 O

rie
nt
ac
ió
n 

y 
de
 R

ec
las
ific

ac
ió
n

Pr
of
es
io
na
l (
Co
mm

isio
n T
ec
hn
iqu
e 
d'O

rie
nta

tio
n 
et 
de
 R
ec
las
se
me

nt
Pro
fes
sio
nn
el 
- C
OT
OR

EP
) a
su
m
e 
las
 co

m
pe
te
nc
ias
 p
ar
a l
as
 p
er
so
na
s

m
ay
or
es
 d
e 
20
 añ

os
.A
do
pt
a l
as
 d
ec
isi
on
es
 so

br
e:

1ª
 se

cc
ió
n:

- o
rie
nt
ac
ió
n 
pr
of
es
io
na
l,

- c
ate

go
ría
 d
e 
tra
ba
jad
or
 m
inu

sv
áli
do
,

- e
m
ple

os
 re
se
rv
ad
os
,

- a
dm

isi
ón
 e
n 
la 
fun

ció
n 
pú
bli
ca
.

2ª
 se

cc
ió
n:

- g
ra
do
s y
 ta
rje
ta 
de
 in
ca
pa
cid
ad
,

- a
yu
da
 a 
m
inu

sv
áli
do
s a
du
lto
s,

- a
yu
da
 d
e 
co
m
pe
ns
ac
ió
n,

- a
yu
da
 d
e 
alo

jam
ien

to
,

- s
ub
sid
io
 d
e 
ve
jez
,

- a
lo
jam

ien
to
 e
n 
un
a r
es
ide

nc
ia 
o 
ca
sa
 d
e 
ac
og
ida
 e
sp
ec
ial
iza
da
.

Pu
ed
e i
nt
er
po
ne
rs
e r
ec
ur
so
 co

nt
ra
 cu

alq
uie

r d
ec
isi
ón
 de

 la
 C
DE

S
o 
de
 la
 C
O
TO

RE
P.

TA
RJ
ET
AS
 D
E 
IN
CA

PA
CI
DA

D 
Y 
DE

DI
FIC

UL
TA

D 
DE

 B
IPE

DE
ST
AC

IÓ
N

Ta
rje
ta 
de
 in
ca
pa
cid
ad

Se
 as
ign
a a
 cu

alq
uie

r p
er
so
na
,n
iño

 o
 ad

ult
o,
cu
ya
 m
inu

sv
alí
a a
lca
n-

za
 al
 m
en
os
 u
n 
80
 %
 d
e 
inc
ap
ac
ida
d 
pe
rm

an
en
te
.L
a C

DE
S 
(p
ar
a

m
en
or
es
 d
e 
20
 añ

os
) o

 la
 C
O
TO

RE
P 
(p
ar
a m

ay
or
es
 d
e 
20
 añ

os
)

de
te
rm

ina
n 
el 
gr
ad
o 
de
 in
ca
pa
cid
ad
,q
ue
 p
ue
de
 va
ria
r d

es
de
 el
 8
0

% 
al 
10
0 
%.
La
 so

lic
itu
d 
se
 tr
am

ita
 e
n 
el 
m
un
ici
pio

 d
e 
re
sid
en
cia
.

Ve
nt
aja
s d

e 
la 
tar
jet
a d

e 
inc
ap
ac
ida
d:

- 5
0 
% 
ad
ici
on
al 
en
 e
l im

pu
es
to
 so

br
e 
la 
re
nt
a

- i
m
pu
es
to
 d
e 
cir
cu
lac
ió
n 
gr
atu

ito
 s
i c
on
sta
 «
dif
icu
lta
d 
de
 b
ipe

-
de
sta
ció

n»
 e
n 
la 
tar
jet
a,

- r
ed
uc
cio

ne
s e

n 
el 
ca
no
n 
de
 T
V 
y e

n 
el 
im
pu
es
to
 d
e 
ra
dic
ac
ió
n.

- d
ist
in
tiv
o 
de
 g
ra
n 
inv

ali
de
z 
( G
ra
nd
 In
va
lid
e 
Ci
vil
 - 
G.
I.C
.):
es
te

di
st
in
tiv
o,
de
l q
ue
 se
 pu

ed
en
 be

ne
fic
iar
 ta
nt
o 
niñ

os
 co

m
o 
ad
ult
os
,

pe
rm

ite
 h
ac
er
 u
so
 d
e 
alg
un
as
 fa
cil
ida
de
s d

e 
ap
ar
ca
m
ien

to
 

Ta
rje
ta 
 d
e 
«D

ific
ult
ad
 d
e 
bip

ed
es
tac

ió
n»

( S
tat
ion
 d
eb
ou
t p
én
ibl
e) 

Es
ta 
tar
jet
a,
pa
ra
 pe

rs
on
as
 cu

ya
 in
ca
pa
cid
ad
 es
 in
fer
io
r a
l 8
0 %

,n
o

pr
op
or
cio

na
 la
s 
ve
nt
aja
s 
de
 la
 p
re
ce
de
nt
e.
Sir
ve
 c
om

o 
pr
ue
ba

an
te
 te
rc
er
os
 d
e 
un
 e
sta
do
 fís
ico

 q
ue
 n
o 
sie
m
pr
e 
es
 e
vid
en
te
.

AY
UD

AS
 PA

RA
 M
EN

O
RE
S

DE
 2
0 A

Ñ
O
S

Ay
ud
a d

e 
ed
uc
ac
ió
n 
es
pe
cia
l

Lo
s p
ad
re
s p
ue
de
n s
ol
ici
tar
 un

a a
yu
da
 de

 ed
uc
ac
ió
n e

sp
ec
ial
  (
all
o-

ca
tio
n 
d'é
du
ca
tio
n 
sp
éc
ial
e 
- A
ES
) c

ua
nd
o 
un
 h
ijo
 te

ng
a 
as
ist
en
cia

es
pe
cíf
ica
.L
a C

aja
 d
e 
Su
bv
en
cio

ne
s F

am
ilia
re
s (
Ca
iss
e d

'Al
loc
ati
on
s

Fa
mi
lia
les
) p
ag
a e

sta
 su

bv
en
ció

n,
no
 co

nd
ici
on
ad
a p

or
 la
 ca
pa
cid
ad

ec
on
óm

ica
,u
na
 ve

z q
ue
 la
 C
DE

S l
a h

ay
a a
pr
ob
ad
o 
en
 fu
nc
ió
n 
de
l

gr
ad
o 
de
 d
isc
ap
ac
ida
d.

Es
te
 s
ub
sid
io
 p
ue
de
 o
 n
o 
ir 
ac
om

pa
ña
do
 d
e 
un
 c
om

ple
m
en
to
,

m
ay
or
 o
 m
en
or
 e
n 
fun

ció
n 
de
 la
 ay
ud
a 
y 
as
ist
en
cia
 q
ue
 re

qu
ier
a

el 
niñ

o.

Ay
ud
a p

ar
a p

ad
re
s f
un
cio

na
rio

s
En
 e
l c
as
o 
de
 q
ue
 lo

s 
pa
dr
es
 s
ea
n 
fun

cio
na
rio
s,
la 
ay
ud
a 
pa
ra

pa
dr
es
 d
e 
m
en
or
es
 d
e 
20
 a
ño
s 
m
inu

sv
áli
do
s 
se
 a
ña
de
 a
 la
 A
ES
.

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M
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6Es

te
 s
ub
sid
io
 d
eb
e 
so
lic
ita
rs
e 
en
 e
l m

ism
o 
m
om

en
to
 e
n 
qu
e 
se

so
lic
ita
 e
l A
ES
 (n
o 
ex
ist
e 
re
tro

ac
tiv
ida
d)
.

AY
UD

AS
 PA

RA
 M
AY
O
RE
S

DE
 2
0 A

Ñ
O
S

Ay
ud
a p

ar
a a
du
lto
s m

inu
sv
áli
do
s

Lo
s 
ad
ul
to
s 
se
 p
ue
de
n 
be
ne
fic
iar
 d
e 
la 

ay
ud
a 
pa
ra
 a
du
lto

s
m
inu

sv
áli
do
s (
all
oc
ati
on
 au

x a
du
lte
s h
an
dic
ap
és
- A
AH

),c
on
dic
io
na
-

do
 a 
la 
ca
pa
cid
ad
 e
co
nó
m
ica
,la
 n
ac
io
na
lid
ad
 y
 e
l g
ra
do
 d
e 
inv
ali
-

de
z.
La
 C
aja
 d
e 
Su
bv
en
cio

ne
s 
Fa
m
ilia
re
s 
ab
on
a 
es
ta 

su
bv
en
ció

n
tra
s s
u 
ap
ro
ba
ció

n 
po
r l
a C

O
TO

RE
P.

El 
1 
de
 en

ero
 de

 1
99
8 
el 
mo

nta
nte
 de

 la
 AA

H 
era
 de

 3
.47

0,9
1 
fra
nc
os

fra
nc
es
es
 p
or 
me

s.

Ay
ud
a c

om
pe
ns
ad
or
a p

or
 as
ist
en
te

Lo
s a
du
lto
s q
ue
 ne

ce
sit
an
 la
 ay
ud
a d

e u
n a

sis
te
nt
e p

ue
de
n d

isf
ru
tar

de
 la
 a
yu
da
 c
om

pe
ns
ad
or
a 
po
r 
as
ist
en
te
 ( a

llo
ca
tio
n 
co
mp

en
sa
tric
e

po
ur 
tie
rce
 pe

rso
nn
e -
 AC

TP
),c
on
dic
ion

ad
a a
 la
 ca
pa
cid
ad
 ec

on
óm

ica
,

la 
na
cio

na
lid
ad
,e
l lu

ga
r d

e 
re
sid
en
cia
 y 
el 
gr
ad
o 
de
 in
va
lid
ez
.

A 
títu

lo 
inf
orm

ati
vo
,e
l m

on
tan

te 
de
 es
ta 
AC
TP
 os
cila

ba
 en

 1
99
8 
en
tre

2.2
63
,24

 fr
an
co
s f
ran

ce
se
s y
 4
.52

6,4
9 
fra
nc
os
 po

r m
es
,se
gú
n e
l g
rad

o
de
 in
ca
pa
cid
ad
 y 
la 
ca
pa
cid
ad
 ec
on
óm

ica
.

Ay
ud
a c

om
pe
ns
ad
or
a d

e 
ga
sto

s 
pr
of
es
io
na
les
 su

ple
m
en
tar
io
s

Lo
s a

du
lto

s q
ue
 d
es
ar
ro
lla
n 
un
a 
ac
tiv
id
ad
 p
ro
fe
sio

na
l p
ue
de
n

so
lic
ita
r 
la 
 s
ub
ve
nc
ió
n 
co
m
pe
ns
ad
or
a 
de
 g
as
to
s 
pr
of
es
io
na
les

su
ple

m
en
tar
io
s 
( a
llo
ca
tio
n 
co
mp

en
sa
tri
ce
 p
ou
r 
fra
is 
pr
ofe
ssi
on
ne
ls

su
pp
lem

en
tai
res
 -
 A
CF
P )
 r
ela
cio

na
do
s 
co
n 

la 
m
inu

sv
alí
a 
(ve

r
«A
yu
da
s e

 In
se
rc
ió
n 
• T
ra
ba
jo
»)
.

Co
m
ple

m
en
to
 d
e 
ay
ud
as
 p
ar
a

ad
ult
os
 m
inu

sv
áli
do
s

Ta
m
bié

n 
lla
m
ad
o 
co
m
ple

m
en
to
 d
e 
au
to
no
m
ía,

se
 c
on
ce
de
 b
ajo

alg
un
as
 c
on
dic
io
ne
s:
se
r 
be
ne
fic
iar
io
 d
e 
la 

ay
ud
a 
pa
ra
 a
du
lto
s

m
inu

sv
áli
do
s (
AA

H)
 p
or
 e
l i
m
po
rte

 to
tal
 o
 c
om

o 
co
m
ple

m
en
to

de
 u
na
 p
en
sió

n 
de
 in
va
lid
ez
 o
 d
e 
ve
jez

,ju
st
ifi
ca
r u

n 
gr
ad
o 
de

in
ca
pa
cid

ad
 d
e 
al 
m
en
os
 e
l 8
0 
%,

di
sp
on
er
 d
e 
un
 a
lo
jam

ien
to

ind
ep
en
die

nt
e 
y d

isf
ru
tar
 d
e 
un
a a
yu
da
 d
e 
alo

jam
ien

to
.

El 
1 d

e e
ne
ro 
de
 19

98
 el
 im

po
rte
 de
l c
om

ple
me

nto
 de
 AA

H 
era

 de
 55

5
fra
nc
os
 fr
an
ce
se
s p
or 
me

s.

EX
EN

CI
O
N
ES
 Y

DE
SG

RA
VA
CI
O
N
ES

Im
pu
es
to
s 
de
 in

qu
ilin
ato

 y
 s
ob
re
 b
ien

es
inm

ue
ble

s 

Ay
ud
as 
e i
nse

rci
ón
 en

 Fr
an
cia

Lo
s 
be
ne
fic
iar
io
s 
de
 la
 A
AH

 o
 d
e 
la 
ay
ud
a 
co
m
pl
em

en
ta
ria
,

no
 s
uj
et
os
 a
 t
rib

ut
ac
ió
n,
pu
ed
en
 o
bt
en
er
,s
i l
o 
so
lic
ita
n,
la

de
sg
ra
va
ció

n 
de
l i
m
pu
es
to
 d
e 
ra
dic
ac
ió
n 
( ta
xe
 d
'ha
bit
ati
on
) y
 d
el

im
pu
es
to
 so

br
e b

ien
es
 in
m
ue
ble

s (
tax
e f
on
ciè
re)
.L
as
 p
er
so
na
s c
on

ba
jo
s i
ng
re
so
s p

ue
de
n 
ob
te
ne
r d

es
gr
av
ac
io
ne
s e
sp
ec
ífic
as
.E
n 
un
a

un
ida
d 
fam

ilia
r e

s s
ufi
cie
nt
e 
qu
e 
un
o 
de
 lo
s c

ón
yu
ge
s c

um
pla
 la
s

co
nd
ici
on
es
.

Ca
no
n 
de
 te
lev
isi
ón

La
s 
pe
rs
on
as
 n
o 
su
jet
as
 a
 t
rib
ut
ac
ió
n,
tit
ula
re
s 
de
 la
 t
ar
jet
a 
de

inc
ap
ac
ida
d 
y q

ue
 no

 pu
ed
en
 cu

br
ir 
m
ed
ian
te
 su
 tr
ab
ajo

 su
s n
ec
e-

sid
ad
es
 m

íni
m
as
,e
stá
n 
ex
en
tas
 d
el 
ca
no
n 
de
 te

lev
isi
ón
 s
iem

pr
e

qu
e v

iva
n s
ola
s,c
on
 su
 có

ny
ug
e,
co
n p

er
so
na
s e
xe
nt
as
 d
el 
im
pu
es
to

so
br
e l
a r
en
ta,
co
n 
la 
pe
rs
on
a e

nc
ar
ga
da
 d
e s
u 
ate

nc
ió
n 
o 
co
n 
su
s

fam
ilia
re
s d

ire
ct
os
,s
i e
sto

s n
o 
es
tán

 p
or
 sí
 m
ism

os
 su

jet
os
 a
 tr
i-

bu
ta
ció

n.
La
 so

lic
itu
d 
de
 e
st
a 
ex
en
ció

n 
de
be
 re

ali
za
rs
e 
en
 lo
s

se
rv
ici
os

re
gio

na
les
 d
el 
ca
no
n 
o 
en
 e
l C

en
tro

 N
ac
io
na
l (
Ce
ntr
e

Na
tio
na
l ).

TR
AN

SP
O
RT
ES
 C
O
LE
CT

IV
O
S

Fe
rro

ca
rr
il

N
o 
ex
ist
en
 be

ne
fic
ios
 es
pe
cíf
ico
s e
n l
as
 ta
rif
as
 pa
ra
 lo
s m

inu
sv
áli
do
s,

pe
ro
 se
 ad
mi
te
 qu

e l
as
 pe

rso
na
s e
n s
illa
 de

 ru
ed
as
 pu

ed
an
 o
cu
pa
r u
n

as
ien
to
 d
e p

rim
er
a c
las
e c

on
 u
n 
bil
let
e d

e s
eg
un
da
.E
l a
co
mp

añ
an
te

pu
ed
e b

en
efi
cia
rs
e d

e d
es
cu
en
to
s v
ar
iab
les
 en

 fu
nc
ió
n d

e l
a f
ec
ha
.

Tr
an
sp
or
te
s u

rb
an
os

En
 al
gu
na
s c

iu
da
de
s y

 c
on
di
cio

na
do
 a 
la 
ca
pa
cid

ad
 e
co
nó
m
ica
,

el 
ac
ce
so
 a
 lo

s 
m
ed
io
s 
de
 t
ra
ns
po
rt
e 
ur
ba
no
 e
s 
gr
at
ui
to
.L
a

inf
or
m
ac
ió
n 
de
be
 s
ol
ici
tar
se
 e
n 
ca
da
 l
oc
ali
da
d 
(ay
un
tam

ien
to
,

co
m
pa
ñía
s d

e 
tra
ns
po
rte

).

Tr
an
sp
or
te
s a
ér
eo
s

En
 al
gu
na
s c
om

pa
ñía
s a
ér
ea
s l
os
 m
inu

sv
áli
do
s d

e 
m
ás
 d
e 
60
 añ

os
pu
ed
en
 d
isf
ru
tar
 d
e 
tar
ifa
s r
ed
uc
ida
s e

n 
alg
un
os
 vu

elo
s.

AY
UD

A 
DO

M
IC
ILI
AR

IA
El 
as
ist
en
te
 d
om

ici
lia
rio
 p
ue
de
 s
er
 u
n 
m
iem

br
o 
de
 la
 fa
m
ilia
,u
n

em
ple

ad
o 
de
 u
n 
se
rv
ici
o 
de
 as
ist
en
cia
 a 
do
m
ici
lio
 o
 u
na
 p
er
so
na

em
ple

ad
a p

or
 e
l m

inu
sv
áli
do
 o
 su

 fa
m
ilia
.

La
s 
re
m
un
er
ac
io
ne
s 
pa
ga
da
s 
po
r 
un
a 
ay
ud
a 
do
m
ici
lia
ria
 e
stá
n

to
tal
m
en
te
 e
xe
nt
as
 d
e 
ca
rg
as
 s
oc
ial
es
 p
atr
on
ale
s 
de
 S
eg
ur
ida
d

So
cia
l (
sa
lvo

 d
es
em

ple
o 
y 
jub

ila
ció

n 
co
m
ple

m
en
tar
ia)
,s
iem

pr
e

qu
e 
la 
as
ist
en
cia
 h
ay
a s
ido

 co
nt
ra
tad

a p
or
:

-p
ad
re
s c
on
 un

 hi
jo 
a s
u c
ar
go
 qu

e t
en
ga
n d

er
ec
ho
 al
 co

mp
lem

en
to

de
 la
 ay
ud
a p

or
 e
du
ca
ció

n 
es
pe
cia
l (
AE

S)
;

AY
UD

AS
 E
 IN

SE
RC

IÓ
N

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M
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7

Tr
as
 e
l in

fo
rm

e 
de
l m

éd
ico

 d
e 
la 
CE

S (
m
en
or
es
 d
e 
20
 añ

os
) o

 d
e

la 
CO

TO
RE
P 
(m
ay
or
es
 d
e 
20
 a
ño
s) 
es
 n
ec
es
ar
ia 
la 
au
to
riz
ac
ió
n

de
 la
s a
ut
or
ida
de
s d

el 
dis
tri
to
 ac

ad
ém

ico
.

Ex
ám

en
es
 o
ra
les

El 
tie
m
po
 p
ue
de
 am

pli
ar
se
 en

 u
n 
te
rc
io
 b
ajo

 p
re
sc
rip
ció

n 
m
éd
ica
.

Pr
ue
ba
s p

rá
ct
ica
s

Lo
s 
ca
nd
id
at
os
 d
eb
en
 r
ea
liz
ar
 l
as
 p
ru
eb
as
 p
rá
ct
ica

s 
de
 l
a

en
se
ña
nz
a
pr
of
es
io
na
l o
 te

cn
ol
óg
ica
 e
n 
el 
tie
m
po
 n
or
m
al,
sa
lvo

en
 el
 ám

bit
o 
co
m
er
cia
l (
inc
re
m
en
to
 d
e u

n 
te
rc
io
 p
ar
a l
as
 p
ru
eb
as

de
 ta
qu
im
ec
an
og
ra
fía
 p
rin
cip
alm

en
te
) o
 in
du
str
ial
 (i
nc
re
m
en
to
 d
e

un
 t
er
cio

 p
ar
a 
aq
ue
llo
s 
ca
nd
id
at
os
 q
ue
 s
e 
fa
tig
ue
n 
m
uy

rá
pid

am
en
te
).

En
 e
l m

om
en
to
 d
e 
la 
ins
cr
ipc
ió
n 
al 
ex
am

en
 s
e 
de
be
 a
dju

nt
ar
 la

ce
rti
fic
ac
ió
n 
em

itid
a 
po
r 
el 
m
éd
ico

 d
e 
la 
CD

ES
 c
on
 t
od
os
 lo

s
de
tal
les
 re
lat
ivo
s a
l a
co
nd
ici
on
am

ien
to
 re
qu
er
ido

 p
or
 e
l c
an
did

ato
.

Es
ta 
ce
rti
fic
ac
ió
n 
de
be
 r
em

itir
se
,a
l m

en
os
 u
n 
m
es
 a
nt
es
 d
e 
lo
s

ex
ám

en
es
,a
 la
s a
ut
or
ida
de
s a
ca
dé
m
ica
s c
om

pe
te
nt
es
.

Ad
ap
tac

ió
n 
de
 lo
s e

stu
dio

s
su
pe
rio
re
s

Es
 pr
ec
iso
 co

ns
ult
ar
 la
 po

sib
le 
ex
ist
en
cia
 d
e n

or
m
as
 qu

e p
er
m
ita
n

re
pa
rti
r e

n 
do
s a
ño
s l
os
 e
stu

dio
s p

re
vis
to
s p

ar
a u

n 
so
lo
 añ

o.

O
rie
nt
ac
ió
n 
pr
of
es
io
na
l

Es
 im

po
rt
an
te
,p
ar
a 
la 

ele
cc
ió
n 
de
 u
na
 p
ro
fe
sió

n,
te
ne
r 
en

cu
en
ta 
las
 d
ific
ult
ad
es
 es
pe
cíf
ica
s r
ela
cio

na
da
s c
on
 la
 en

fer
m
ed
ad
:

pe
rm

an
en
cia

de
 pi
e d

ur
an
te
 va
ria
s h
or
as
 se
gu
ida
s,l
ev
an
tar
 pe

so
s,

tra
ba
jo
 co

n 
un
a p

an
tal
la,
et
c.

Es
 m

ás
 fá
cil
 e
leg
ir 
de
sd
e 
el 
ini
cio

 u
n 
tra
ba
jo
 c
om

pa
tib
le 
co
n 
la

en
fer
me

da
d,
en
 ve
z d
e v
er
se
 o
bli
ga
do
,m
ás
 ta
rd
e,
a u
na
 re
co
nv
er
sió
n.

EM
PL
EO

 Y 
VI
DA

 P
RO

FE
SIO

N
AL

La
 in
ca
pa
cid

ad
 m

ot
or
a 
pu
ed
e 
or
igi
na
r 
un
a 
di
sm

inu
ció

n 
de
 la

ca
pa
cid

ad
de
 tr
ab
ajo

 e 
inc
lus
o 
un
a i
nc
ap
ac
ida
d 
to
tal
 pa

ra
 tr
ab
aja
r.

Si 
la 
pe
rs
on
a l
o 
de
se
a y
 es
 p
os
ibl
e,
el 
re
cu
rs
o 
al 
tu
te
laj
e d

en
tro

 d
e

la 
em

pr
es
a  
pu
ed
e 
ay
ud
ar
 a 
un
a m

ejo
r i
ns
er
ció

n 
de
l t
ra
ba
jad
or
 y

a u
na
 m
ejo

r a
ce
pt
ac
ió
n 
de
 la
 m
inu

sv
alí
a p

or
 p
ar
te
 d
e 
su
s c
ol
eg
as
.

Es
to
 e
qu
iva
le 
a «

ha
bla
r d

e 
la 
m
inu

sv
alí
a»
,lo

 q
ue
 d
es
gr
ac
iad
am

en
te

to
da
vía
 e
s i
m
po
sib
le 
en
 al
gu
no
s l
ug
ar
es
 d
e 
tra
ba
jo.

N
eg
oc
iac
io
ne
s c
on
 e
l e
m
pr
es
ar
io

En
 ca

so
 d
e 
dif
icu
lta
d 
en
 e
l e
jer
cic
io
 d
e 
la 
pr
of
es
ió
n,
es
 p
re
fer
ibl
e,

en
 la
 m

ed
id
a 
de
 lo

 p
os
ib
le
,b
us
ca
r 
so
lu
cio

ne
s:
aju

st
e 
de
 lo

s
ho
ra
rio
s y
 ad

ap
tac
ión

 d
el 
pu
es
to
.E
l m

éd
ico
 d
e e

mp
re
sa
 d
es
em

pe
ña

un
 p
ap
el 
im
po
rta

nt
e.

Ha
y 
qu
e 
te
ne
r 
en
 c
ue
nt
a 
qu
e 
en
 c
as
o 
de
 re

du
cc
ió
n 
de
 h
or
ar
io,

ca
si 
sie
m
pr
e 
ha
br
á u

na
 re
du
cc
ió
n 
de
l s
ala
rio
.

- m
inu

sv
áli
do
s q

ue
 vi
va
n 
so
lo
s y
 te
ng
an
 n
ec
es
ida
d 
de
 la
 ay
ud
a d

e
un
 as
ist
en
te
,ti
tu
lar
es
 d
e u

n 
su
bs
idi
o 
de
 ve

jez
 ( a
va
nta

je 
vie
lle
se
),d

e
un
a p

en
sió
n 
de
 in
va
lid
ez
,d
e 
un
 c
om

ple
m
en
to
 p
or
 as
ist
en
te
 o
 d
e

la 
ay
ud
a c

om
pe
ns
ad
or
a.

SU
BS
ID
IO
 D
E 
CO

TI
ZA

CI
O
N
ES
 

DE
L 
SE
GU

RO
 D
E V

EJE
Z

Pa
ra
 m

an
te
ne
r 
la 
afi
lia
ció

n 
al 
ré
gim

en
 g
en
er
al 
de
 la
 S
eg
ur
ida
d

So
cia
l d
el 
se
gu
ro
 d
e 
ve
jez
,c
on
dic
ion

ad
a a
 la
 ca
pa
cid
ad
 e
co
nó
m
ica
,

la 
pe
rs
on
a d

eb
e:

- t
en
er
 a
 s
u 
ca
rg
o 
un
 h
ijo
 d
e 
m
en
os
 d
e 
20
 a
ño
s 
tit
ul
ar
 d
e 
la

ta
rje

ta
de
 in
va
lid
ez
 y 
qu
e 
no
 h
ay
a s
ido

 ad
m
itid

o 
en
 u
n 
int
er
na
do
,

lo
 q
ue
 d
eb
e 
se
r s
ol
ici
tad

o 
en
 la
 C
aja
 d
e 
Su
bv
en
cio

ne
s F
am

ilia
re
s.

- h
ab
er
se
 h
ec
ho
 ca
rg
o 
en
 el
 d
om

ici
lio
 fa
m
ilia
r d

e u
n 
ad
ult
o 
tit
ula
r

de
 la
 ta
rje
ta 
de
 in
va
lid
ez
 cu

ya
 p
er
m
an
en
cia
 en

 el
 m
ism

o 
ha
ya
 si
do

co
ns
ide

ra
da
 d
es
ea
ble

 p
or
 la
 C
OT

O
RE
P,
ins
tit
uc
ió
n 
en
 la
 q
ue
 e
s

pr
ec
iso
 h
ac
er
 la
 so

lic
itu
d.

ES
TU

DI
O
S Y

 F
O
RM

AC
IÓ
N

PR
O
FE
SIO

N
AL

Tr
an
sp
or
te
 e
sc
ol
ar
 y 
un
ive
rs
ita
rio

Ce
nt
ro
s e

sc
ol
ar
es
 d
e 
en
se
ña
nz
a g
en
er
al,
ag
ríc
ol
a

o 
pr
of
es
io
na
l,p
úb
lic
os
 o
 co

nc
er
tad

os
Si 
la
CD

ES
 c
on
fir
m
a 
qu
e 
el 
niñ

o 
no
 p
ue
de
 h
ac
er
 u
so
 d
e 
lo
s

m
ed
io
s 
de
 t
ra
ns
po
rt
e 
co
lec

tiv
o 
pa
ra
 d
es
pla

za
rs
e 
al 

co
leg

io
(c
ua
lqu

ier
 t
ipo

 d
e 
ce
nt
ro
 e
sc
ol
ar
 p
úb
lic
o 
o 
co
nc
er
ta
do
) 
lo
s

ga
sto

s d
e 
tra
ns
po
rte

 c
or
re
n 
a 
ca
rg
o 
de
l d
ep
ar
tam

en
to
 (d

ivi
sió
n

ad
m
ini
str
ati
va
 e
qu
iva
len

te
 e
n 
Es
pa
ña
 a 
la 
pr
ov
inc
ia)
.

Ce
nt
ro
s u

niv
er
sit
ar
io
s

Se
 a
su
m
en
,i
gu
alm

en
te
,l
os
 g
as
to
s 
de
 d
es
pla

za
m
ien

to
 d
e 
lo
s

es
tu
di
an
te
s 
qu
e 
as
ist
en
 a
 u
n 
ce
nt
ro
 d
e 
en
se
ña
nz
a 
su
pe
rio

r
de
pe
nd
ien

te
 d

el 
M
ini
ste

rio
 d

e 
Ag
ric
ult
ur
a 
o 

de
 E

du
ca
ció

n
N
ac
io
na
l y
 q
ue
 n
o 
pu
ed
an
 h
ac
er
 u
so
,a
 ca
us
a d

e 
su
 m
inu

sv
alí
a,
de

lo
s m

ed
io
s  
de
 tr
an
sp
or
te
 co

lec
tiv
o.

Pu
ed
e t
ra
ta
rs
e b

ien
 d
e u

n 
ve
híc

ulo
 p
er
so
na
l o
 fa
m
ilia
r,b

ien
 d
e u

n
au
to
m
óv
il 
ex
plo

ta
do
 p
or
 u
n 
te
rc
er
o.
Se
gú
n 
la 
ed
ad
,e
s 
pr
ec
iso

dir
igi
r l
a s
ol
ici
tu
d 
a l
a C

DE
S (
m
en
or
es
 d
e 
20
 añ

os
) o
 a 
la 
CO

TO
-

RE
P 
(m
ay
or
es
 d
e 
20
 añ

os
).

Ad
ap
tac

ió
n 
de
 lo
s e

xá
m
en
es

Ex
ám

en
es
 e
sc
rit
os

Se
gú
n 
lo
s e

xá
m
en
es
,e
l t
iem

po
 d
e 
re
sp
ue
sta
 p
ue
de
 in
cr
em

en
tar
-

se
 en

 u
n 
te
rc
io,
co
n 
su
fic
ien

te
 ti
em

po
 d
e d

es
ca
ns
o 
en
tre
 d
os
 p
ru
e-

ba
s p

re
vis
tas
 e
n 
el 
m
ism

o 
día
.

Ay
ud
as 
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AY
UD
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 IN

SE
RC

IÓ
N
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D
IS
T
R
O
F
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U
S
C
U
L
A
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A
C
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E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
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F
M

   



Si 
el 
in
te
re
sa
do
 c
um

pl
e 
las
 c
on
di
cio

ne
s p

ar
a 
la 
co
nc
es
ió
n 
de
l

su
bs
id
io
 c
om

pe
ns
ad
or
 p
or
 as

ist
en
te
 (A

CT
P)
,e
st
os
  s
ub
sid

io
s

co
mp

en
sa
do
re
s p

ue
de
n 
ac
um

ula
rse

 h
as
ta 
un
 lím

ite
:u
n 
inc
re
me

nt
o

en
 u
n 
20
 %
 d
el 
su
bs
idi
o 
m
ás
 e
lev
ad
o.

Se
 pa

ga
 el
 su
bs
idi
o 
du
ra
nt
e l
as
 ba

jas
;d
ur
an
te
 lo
s p
er
ío
do
s d
e p

ar
o,

en
 p
rin
cip
io
 s
e 
su
pr
im
e 
(ca

be
 u
n 
es
tu
dio

 d
e 
la 
sit
ua
ció

n 
po
r 
la

CO
TO

RE
P)
.

El 
ex
pe
die

nt
e 
pu
ed
e 
ob
te
ne
rs
e 
en
 la
 o
fic
ina
 d
e 
as
ist
en
cia
 s
oc
ial

de
l A
yu
nt
am

ien
to
 d
e 
re
sid
en
cia
.

Em
ple

o 
en
 e
l s
ec
to
r p

úb
lic
o

Re
se
rv
a d

e 
em

ple
o

En
 c
ad
a 
cu
er
po
 a
dm

ini
str
ati
vo
 se

 e
sta
ble

ce
 u
na
 li
sta
 d
e 
em

ple
os

re
se
rv
ad
os
.

La
 C

O
TO

RE
P 
(s
ec
to
r 
pú
bl
ico

) 
ev
alú

a 
en
 q
ué
 m

ed
id
a 
so
n

co
m
pa
tib
le
s 
el
 e

m
pl
eo
 s
ol
ici
ta
do
 y

 l
as
 c

ap
ac
id
ad
es
 d

el
de
m
an
da
nt
e.
La
 c
om

isi
ón
 in
te
rd
ep
ar
tam

en
tal
 d
e 
ex
 c
om

ba
tie
nt
es

ev
alú
a,
a c

on
tin
ua
ció

n,
las
 ap

tit
ud
es
 p
ro
fes
io
na
les
.

Lo
s 
ex
ám

en
es
 t
ien

en
 lu

ga
r 
ca
da
 a
ño
 d
e 
no
vie
m
br
e 
a 
m
ar
zo
.

Te
ni
en
do
 e
n 
cu
en
ta
 lo
s r
es
ul
ta
do
s d

el 
ex
am

en
 p
ro
fe
sio

na
l,s
e

cla
sif
ica

 a 
lo
s c
an
did

ato
s p

ar
a c

ad
a e

m
ple

o 
po
r d

ep
ar
tam

en
to
.

O
po
sic
io
ne
s 

N
ing
ún
 ca
nd
ida
to
 pu

ed
e s
er
 ex

clu
ido

 en
 un

a o
po
sic
ió
n a

 ca
us
a d

e
su
 in
ca
pa
cid
ad
 si
 é
sta
 e
s c
on
sid
er
ad
a c
om

pa
tib
le 
po
r l
a C

OT
O
RE
P

co
n 
el 
em

ple
o 
al 
qu
e l
a o

po
sic
ió
n 
da
 ac
ce
so
.S
e s
up
rim

e c
ua
lqu

ier
re
fer
en
cia
 a 
un
 lím

ite
 d
e 
ed
ad
.

La
 e
nt
re
ga
 d
e 
la 
so
lic
itu
d 
de
be
 re
ali
za
rs
e 
en
 la
 C
O
TO

RE
P.

Co
nt
ra
to
 la
bo
ra
l

Lo
s 
m
inu

sv
áli
do
s 
pu
ed
en
 i
nc
or
po
ra
rs
e 
m
ed
ian
te
 u
n 
co
nt
ra
to

lab
or
al 
du
ra
nt
e 
un
 p
er
ío
do
 d
e 
un
 añ

o 
re
no
va
ble

 p
or
 u
na
 ve

z.
Un

a 
cir
cu
lar
 m
ini
ste

ria
l (
12
 d
e 
jul
io
 d
e 
19
89
) r
ec
ue
rd
a,
po
r o

tra
pa
rte

,q
ue
:

1)
 el
 se
cr
et
o 
m
éd
ico

 cu
br
e c

ua
lqu

ier
 in
fo
rm

ac
ió
n 
co
nt
en
ida
 en

 el
his
to
ria
l c
lín
ico

 d
el 
en
fer
m
o;

2)
 la
 c
on
tin
uid

ad
 d
e 
la 
ac
tiv
ida
d 
pr
of
es
io
na
l p
ue
de
 b
en
efi
cia
r 
al

es
tad

o 
ps
ico
lóg
ico
 d
el 
int
er
es
ad
o.
En
 la
 m
ed
ida
 q
ue
 se
a c
om

pa
tib
le

co
n 
el 
bu
en
 fu
nc
io
na
m
ien

to
 d
el 
se
rv
ici
o 
és
ta 
de
be
 p
ro
m
ov
er
se
,

sie
m
pr
e 
qu
e 
la 
sa
lud

 d
el 
int
er
es
ad
o 
lo
 p
er
m
ita
.

Re
cla
sif
ica
ció

n 
pr
of
es
io
na
l

To
do
 tr
ab
aja
do
r 
pu
ed
e 
dis
fru
tar
 d
e 
un
a 
re
ad
ap
tac

ió
n 
o 
de
 u
na

re
ha
bi
lit
ac
ió
n 
pr
of
es
io
na
l c
on
 e
l f
in
 d
e 
te
ne
r 
un
a 
fo
rm

ac
ió
n

pr
of
es
io
na
la
da
pt
ad
a.
Pa
ra
 e
llo
 p
ue
de
 d
iri
gir
se
 a 
la 
CO

TO
RE
P.

Ex
ist
en
 p
ro
ce
di
m
ien

to
s p

ar
tic
ul
ar
es
 d
e 
re
cla

sif
ica

ció
n 
pa
ra
 la

fu
nc
ió
n
pú
bli
ca
 (d
iri
gir
se
 a 
la 
ad
m
ini
str
ac
ió
n 
co
rre

sp
on
die

nt
e)
.
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an
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D
e 
las

 1
17
 p
er
so
na
s 
de
 3
0 
a 
50
 a
ño
s 
qu
e 
ha
n

re
sp
on
di
do
 a
 la
 e
nc
ue
sta
 d
e 
la 
AF
M
 s
ob
re
 la
 F
SH

,
ap
ro
xim

ad
am

en
te
 la
 m
ita
d 
te
nía
  a
ct
ivi
da
d 
pr
of
es
io
na
l.

El 
70
% 
tra
ba
jab
a a
 ti
em

po
 co

m
ple

to
,e
l 8
% 
a m

ed
ia 
jo
rn
ad
a,
el 
13
%

a 
tie
m
po
 p
ar
cia

l y
 e
l 9
% 
a 
do
m
ici
lio
.P
ar
a 
el 
41
% 
de
 lo

s 
qu
e

es
ta
ba
n 
en
 a
ct
ivo

 e
ra
 n
ec
es
ar
ia 
un
a 
ad
ap
ta
ció

n 
de
l p
ue
st
o 
de

tra
ba
jo
 y
 é
sta
 s
e 
ha
bía
 r
ea
liz
ad
o 
en
 u
n 
48
% 
de
 lo

s 
ca
so
s 
(ve

r
«E
nc
ue
sta
 A
FM

 • 
Re
su
lta
do
s• 
 Vi
da
 p
ro
fes
io
na
l y
 so

cia
l).

Co
nt
ra
tac

ió
n 
ob
lig
ato

ria
En
 Fr
an
cia
,to

da
 em

pr
es
a (
pú
bli
ca
 o
 pr
iva
da
) c
on
 un

 m
íni
m
o 
de
 20

tra
ba
jad
or
es
 d
eb
e 
em

ple
ar,
a t
iem

po
 p
ar
cia
l o
 co

m
ple

to
,a
 u
n 
6%

de
 pe

rs
on
as
 be

ne
fic
iar
ias
 de

 la
 co

nt
ra
tac

ió
n o

bli
ga
to
ria
  (
pe
rs
on
as

qu
e 
tie
ne
n 
el 
re
co
no
cim

ien
to
 d
e 
tr
ab
aja
do
r m

in
us
vá
lid
o,

co
n

pe
ns
ió
n 
de
 in
va
lid
ez
,q
ue
 h
an
 s
ufr
ido

 a
cc
ide

nt
es
 la
bo
ra
les
,e
tc
.)

(L
ey
 fr
an
ce
sa
 n
º 
87
.51

7,
de
 1
0 
de
 ju

lio
 d
e 
19
87
 e
n 
fav
or
 d
el

em
ple

o 
de
 lo
s t
ra
ba
jad
or
es
 m
inu

sv
áli
do
s)

Re
co
no
cim

ien
to
 co

m
o 
tra
ba
jad
or

m
inu

sv
áli
do

Se
 c
on
sid

er
a 
tr
ab
aja
do
r 
m
im
us
vá
lid
o 
a 
to
da
 p
er
so
na
 c
uy
as

po
sib

ilid
ad
es

de
 o
bt
en
er
 o
 c
on
se
rv
ar
 u
n 
em

ple
o 
se
 h
ay
an
 v
ist
o

re
alm

en
te
 re
du
cid
as
 a 
ca
us
a d

e 
un
a i
ns
ufi
cie
nc
ia 
o 
un
a d

ism
inu
ció
n

de
 su

s c
ap
ac
ida
de
s.
Es
ta 
ca
lifi
ca
ció

n 
es
 n
ec
es
ar
ia 
pa
ra
 b
en
efi
cia
rs
e

de
 al
gu
na
s m

ed
ida
s r
ela
tiv
as
 al
 em

ple
o 
de
 m
inu

sv
áli
do
s.S

e a
tri
bu
ye

un
a 
ca
te
go
ría
 e
n 
fun

ció
n 
de
 la
s 
ca
pa
cid
ad
es
 p
ro
fes
io
na
les
 y
 d
e

em
ple

o:
- A

:m
inu

sv
alí
a l
ev
e

- B
:m

inu
sv
alí
a m

ed
ia

- C
:m

inu
sv
alí
a g
ra
ve

Su
bs
idi
o 
co
m
pe
ns
ad
or
 d
e g

as
to
s p
ro
fes
io
-

na
les

Lo
s 
de
sp
laz

am
ie
nt
os
 p
ue
de
n 
se
r 
un
a 
fu
en
te
 d
e 
di
fic
ul
ta
de
s

pa
ra
 lo
s e
nfe

rm
os
 d
e F

SH
.E
l s
ub
sid
io
 co

m
pe
ns
ad
or

po
r g

as
to
s

pr
of
es
io
na
les
 ( A

llo
ca
tio
n 
co
mp

en
sa
tri
ce
 p
ou
r f
ra
is 
pr
ofe

ssi
on
ne
ls
-

AC
FP
) s
e 
ha
 c
re
ad
o 
pa
ra
 c
om

pe
ns
ar
 lo

s 
ga
st
os
 p
ro
fe
sio

na
les

ad
ici
on
ale

s 
re
lac

io
na
do
s 
co
n 
un
a 
m
in
us
va
lía
 e
n 
lo
s 
qu
e 
no

inc
ur
rir
ía 
un
 tr
ab
aja
do
r s
in 
dis
ca
pa
cid
ad
,p
or
 ej
em

plo
 la
 n
ec
es
ida
d

de
 t
en
er
 u
n 
ve
hí
cu
lo
,d
e 
ad
ap
ta
rlo

 o
 t
om

ar
 u
n 
ta
xi
 u
 o
tro

tr
an
sp
or
te
 a
da
pt
ad
o 
o 
la 
im
po
sib

ilid
ad
 d
e 
ha
ce
r 
us
o 
de
 lo

s
tra

ns
po
rte

s c
ol
ec
tiv
os
.

De
be
 c
ua
nt
ific
ar
se
 e
l g
as
to
 d
e 
m
an
er
a 
pr
ec
isa
.L
a 
CO

TO
RE
P 
es

qu
ien

 fi
ja 
el 
pe
río
do
 d
e 
as
ign
ac
ió
n 
y e

l p
or
ce
nt
aje
 d
e 
fin
an
cia
ció

n
ac
or
da
do
:d
el 
40
 %
 al
 8
0 
% 
de
l in

cr
em

en
to
 d
e 
la 
Se
gu
rid
ad
 So

cia
l

po
r a
sis
te
nt
e.

La
 A
CF

P 
es
 u
n 
su
bs
idi
o 
de
 ay

ud
a 
so
cia
l s
uje

to
 a
 c
on
dic
io
na
nt
es

re
lat
ivo

s a
 la
 ca
pa
cid
ad
 ec
on
óm

ica
 (l
os
 in
gr
es
os
 pr
of
es
io
na
les
 só

lo
se
 ti
en
en
 e
n 
cu
en
ta
 e
n 
un
 2
5 
% 
y 
se
 c
on
sid

er
an
 lo
s r
ec
ur
so
s

ec
on
óm

ico
s d

el 
có
ny
ug
e)
.
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EST
UD

IOS
A 
lo
s 
niñ

os
 c
on
 F
SH

 s
e 
les
 d
eb
er
ía 
or
ien

ta
r 
ha
cia
 a
ct
ivi
da
de
s

in
te
le
ct
ua
le
s 
se
de
nt
ar
ias
,c
on
 p
re
fe
re
nc
ia 

so
br
e 
ot
ra
s 
qu
e

ex
ige
n 
es
fu
er
zo
s f
ísi
co
s o

 d
es
pla

za
m
ien

to
s.

En
 la
 m

ay
or
 p
ar
te
 d
e 
ca
so
s,
du
ra
nt
e 
lo
s 
20
 p
rim

er
os
 a
ño
s 
la

afe
ct
ac
ió
n
m
ás
 pr
eo
cu
pa
nt
e p

ar
a u

n e
nfe

rm
o 
de
 FS

H 
se
 si
tú
a e

n
la 
cin

tu
ra
 e
sc
ap
ula

r y
 e
s l
a c
au
sa
 d
e 
dif
icu

lta
de
s p

ar
a l
ev
an
ta
r l
os

br
az
os
 y
 ll
ev
ar
 e
n 
alt
o 
ob
jet
os
 p
es
ad
os
.L
a 
ed
uc
ac
ió
n 
fís
ica
 p
or

ta
nt
o 
de
be
 r
es
tri
ng
irs
e 
o 
ad
ap
ta
rs
e 
pa
ra
 lo

s 
niñ

os
 c
on
 F
SH

(n
at
ac
ió
n,
fú
tb
ol
,b
ici
cle
ta
,e
tc
.).

Pu
ed
en
 a
pa
re
ce
r 
pr
ob
lem

as
 d
e 
ins
er
ció

n 
re
lac
io
na
do
s 
co
n 
las

re
pe
rc
us
io
ne
s p

sic
ol
óg
ica
s c
au
sa
da
s p

or
 u
na
 fi
so
no
m
ía 
es
pe
cia
l.

Ce
se
 d
e 
la 
ac
tiv
ida
d 
pr
of
es
io
na
l

Pa
ra
 en

fer
m
ed
ad
es
 de

 la
rg
a d

ur
ac
ión

 cu
yo
 co

ste
 se
 as
um

e a
l 1
00
 %

pu
ed
en
 co

ste
ar
se
 d
ur
an
te
 u
n 
pe
río
do
 d
e 
tre
s a
ño
s e
l t
ra
tam

ien
to

int
eg
ra
l d
el 
pr
im
er
 a
ño
 y
 a
l 5
0 
% 
el 
tra
tam

ien
to
 d
ur
an
te
 lo
s d

os
añ
os
 si
gu
ien
te
s.A

l c
ab
o 
de
 lo
s 3
 añ
os
,se

 pr
od
uc
e l
a r
ein
co
rp
or
ac
ión

al 
tra
ba
jo,

en
 a
lgu
no
s 
ca
so
s 
m
an
te
nie

nd
o 
ay
ud
as
 (a

 e
stu

dia
r 
en

ca
da
 ca
so
) o
 la
 d
ec
lar
ac
ió
n 
de
 in
va
lid
ez
 (d
iri
gir
se
 al
 se
rv
ici
o 
so
cia
l

de
 la
 Se

gu
rid
ad
 So

cia
l, C

ais
se
 d
e S

éc
ur
ité
 So

cia
le)
.

«C
ua
nd
o e

l e
nfe
rm
o p

ad
ec
e u

na
 a
fec
ció
n 
de
 la
rga

 d
ura

ció
n 
y e
n 
ca
so

de
 in
ter
ru
pc
ión
 d
e s
u 
tra
ba
jo 
o d

e a
sis
ten

cia
 co
nti
nu
a 
du
ran

te 
má

s d
e

6 
m
es
es
,la

 c
aja

 d
eb
e 
or
de
na
r u

n 
ex
am

en
 e
sp
ec
ial
 d
el 
en
fer
m
o

efe
ctu
ad
o c
on
jun
tam

en
te 
po
r s
u m

éd
ico
 y 
el 
co
ns
ejo
 m
éd
ico
 de

 la
 ca
ja

co
n 
el 
fin
 d
e d

ete
rm
ina
r e
l t
rat
am

ien
to 
qu
e d

eb
e s
eg
uir
 el
 in
ter
es
ad
o»

(Le
y f
ran

ce
sa
 n
º 8
7.5

17
,d
e 
10
 d
e 
jul
io 
de
 1
98
7 
en
 fa
vo
r d
el 
em

ple
o

de
 lo
s t
rab

aja
do
res
 m
inu
svá

lid
os
).

En
 la
 fu
nc
ión

 pú
bli
ca
,la
 FS
H 
for
ma

 pa
rte

 de
 la
 lis
ta 
de
 en

fer
me

da
de
s

qu
e 
da
n 
de
re
ch
o 
a b

aja
s p

or
 la
rg
a e

nfe
rm

ed
ad
.D

ur
an
te
 u
na
 b
aja

po
r 
lar
ga
 e
nf
er
m
ed
ad
 la

 a
dm

in
ist
ra
ció

n 
pu
ed
e 
co
nc
ed
er
 e
l

be
ne
fic
io
 d
e m

ed
ia 
jo
rn
ad
a t
er
ap
éu
tic
a.
El 
fun

cio
na
rio
 al
 qu

e s
e l
e

co
nc
ed
e 
pu
ed
e 
inc
or
po
ra
rs
e 
pa
ra
 re

ali
za
r s
us
 fu
nc
io
ne
s a
 m
ed
ia

jo
rn
ad
a p

er
cib
ien

do
 la
 to
tal
ida
d d

e s
u s
ala
rio
 (p
er
ío
do
 m
áx
im
o 
de

6 
m
es
es
).

Pe
ns
ió
n 
de
 in
va
lid
ez

Lo
s a
du
lto
s d

e 
me

no
s d

e 
60
 añ

os
 q
ue
 h
ay
an
 e
jer
cid
o 
un
a a
cti
vid
ad

pr
of
es
io
na
l a
sa
lar
iad
a 
y 
qu
e 
te
ng
an
 e
n 
vig
or
 s
us
 d
er
ec
ho
s 
de

ca
rá
ct
er
 a
dm

ini
str
ati
vo
 e
n 
el 
m
om

en
to
 e
n 
qu
e 
se
 r
ec
on
oz
ca
 la

inc
ap
ac
ida
d 
lab
or
al 
pu
ed
en
 s
ol
ici
tar
 u
na
 p
en
sió
n 
de
 in
va
lid
ez
 a
l

or
ga
nis
m
o 
de
 la
 S
eg
ur
ida
d 
So
cia
l d
el 
qu
e 
de
pe
nd
an
.P
ar
a 
ell
o 
es

pr
ec
isa
 u
na
 re
du
cc
ió
n 
a m

en
os
 d
e 
2/
3 
de
 la
 ca
pa
cid
ad
 la
bo
ra
l.

La
 p
en
sió

n 
es
tá
 si
em

pr
e 
su
jet
a 
a 
re
vis
ió
n 
pa
ra
 su

 in
cr
em

en
to

o 
di
sm

in
uc
ió
n,
pu
ed
e 
se
r 
su
sp
en
di
da
 o
 r
ed
uc
id
a 
en
 c
as
o 
de

qu
e
re
ini
cie
 u
na
 ac

tiv
ida
d 
pr
of
es
io
na
l.

Ay
ud
a c

om
ple

m
en
tar
ia

Cu
an
do
 la
 p
en
sió
n 
de
 in
va
lid
ez
 e
s 
es
ca
sa
,p
ue
de
 s
er
 e
n 
su
 c
as
o

ac
re
ce
nt
ad
a p

or
 la
 ay
ud
a c
om

ple
m
en
tar
ia 
pa
ra
 al
ca
nz
ar
 u
n 
m
íni
m
o

ga
ra
nt
iza
do
.L
a 
so
lic
itu
d 
de
be
 h
ac
er
se
 a
nt
e 
el 

or
ga
nis
m
o 
qu
e

ab
on
a l
a p

en
sió
n.

9-
9

Ay
ud
as 
e i
nse

rci
ón
 en

 Fr
an
cia

AY
UD

AS
 E
 IN

SE
RC

IÓ
N

• 
D
IS
T
R
O
F
IA
 M
U
S
C
U
L
A
R
 F
A
C
IO
E
S
C
A
P
U
L
O
H
U
M
E
R
A
L
• 
A
S
E
M
-A
F
M

   
  



TR
AB

AJO
Un

a 
en
cu
es
ta
 r
ea
liz
ad
a 
a 
12
6 
pe
rs
on
as
 c
on
 F
SH

 e
n 
Ho

lan
da

m
ed
ian

te
 u
n 
cu
es
tio
na
rio
,in

dic
a 
qu
e 
pa
rt
ici
pa
n 
en
 la
 a
ct
ivi
da
d

ec
on
óm

ica
 e
n 
m
ás
 d
e 
9 
de
 ca

da
 1
0 
ca
so
s.

Lo
s r
es
ult
ad
os
 d
e 
es
ta
 e
nc
ue
sta

 m
ue
str
an
 q
ue
 se

r p
or
ta
do
r d

e
FS
H 
no
 im

pid
e 
du
ra
nt
e 
la 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
el 
tie
m
po
 e
nc
on
tra

r y
co
ns
er
va
r 
un
a 
ac
tiv
ida

d 
pr
of
es
io
na
l,
pe
ro
 q
ue
,e
n 
ge
ne
ra
l,
se

re
qu
ier
en
 e
sfu
er
zo
s 
su
ple

m
en
ta
rio

s,
se
a 
en
 e
l 
tra

ba
jo,

en
 e
l

tra
ns
po
rt
e 
o 
en
 la
 b
ús
qu
ed
a d

e 
em

ple
o 
(W

ev
er
s,
19
93
).

La
s p

er
so
na
s e
stá
n 
sa
tis
fec
ha
s c
on
 su
 tr
ab
ajo
 en

 la
 gr
an
 m
ay
or
ía 
de

ca
so
s (
85
 %
).S
u c
ar
rer
a s
e d

es
ar
rol
la 
du
ra
nt
e u

na
 m
ed
ia 
de
 1
5 
añ
os

pa
ra
 la
s m

uje
res
 y 
de
 3
0 
añ
os
 p
ar
a 
los
 h
om

br
es
.E
l p
rob

lem
a 
má

s
fre
cu
en
te 
es
tá 
rel
ac
ion
ad
o c
on
 la
 di
fic
ult
ad
 de

 al
ca
nz
ar
 y 
lle
va
r o
bje
tos

po
r e
nc
im
a 
de
l n
ive
l d
el 
ho
m
br
o,
pe
ro
 la
 a
da
pt
ac
ión
 e
n 
su
 tr
ab
ajo

ha
 si
do
 n
ec
es
ar
ia 
en
 m
en
os
 d
el 
15
 %
 d
e 
ca
so
s.
La
 m
ar
ch
a 
es
 u
na

ne
ce
sid
ad
 fr
ec
ue
nt
e 
y p

ue
de
 p
lan
tea

r t
am

bié
n 
pr
ob
lem

as
 a
 a
lgu
no
s

pa
cie
nt
es
.L
a 
dis
m
inu

ció
n 
de
 la
 fu

er
za
 d
e 
pr
en
sió
n 
de
 la
 m

an
o

co
ns
tit
uy
e t
am

bié
n u

n i
nc
on
ve
nie
nt
e.
La
 au

toe
sti
ma

 de
 su
s c
ua
lid
ad
es

pa
ra
 e
l t
ra
ba
jo,

en
 c
om

pa
ra
ció
n 
co
n 
la 

de
 s
us
 c
om

pa
ñe
ro
s 
no

afe
cta
do
s,
ind
ica
 q
ue
 u
n 
11
 %
 la
s 
co
ns
ide
ra
 in
fer
ior
es
 y
 u
n 
15
 %

su
pe
rio
res
.S
ólo
 un

 5
 %
 de

 pa
cie
nt
es
 in
dic
an
 un

a a
cti
tu
d n

eg
at
iva
 re
s-

pe
cto
 a
 el
los
 d
e s
us
 co

mp
añ
ero

s o
 d
e s
us
 su
pe
rio
res
.

De
be
n 
ale
nt
ar
se
 lo
s e

sfu
er
zo
s r
ea
liz
ad
os
 p
ar
a 
fac
ilit
ar
 la
 b
ús
qu
ed
a

de
 u
n 
em

ple
o 
pa
ra
 lo
s s
uje
tos
 co

n 
FS
H,
da
do
 q
ue
 m
ás
 d
el 
20
 %
 d
e

los
 su

jet
os
 m
en
cio
na
 la
s d

ific
ult
ad
es
 d
e 
es
ta
 b
ús
qu
ed
a,
rel
ac
ion
ad
as

co
n 
la 
en
fer
me

da
d.

Lo
s a

ut
or
es
 co

ns
ide
ra
n 
qu
e,
da
do
 q
ue
 la
s d

ific
ult
ad
es
 e
se
nc
ial
es
 so

n
de
 ti
po
 fí
sic
o,
la 
bú
sq
ue
da
 d
e u

n 
em

ple
o 
de
be
ría
 o
rie
nt
ar
se
 h
ac
ia 
un

tra
ba
jo 
de
 of
ici
na
 o 
un
 tr
ab
ajo
 qu

e n
o r
eq
uie
ra
 de

ma
sia
do
s e
sfu
er
zo
s

fís
ico
s (
W
ev
er
s,
19
93
).

D
e 
las

 1
17
 p
er
so
na
s 
co
n 
ed
ad
es
 e
nt
re
 3
0 
y 
50
 a
ño
s 
qu
e

co
nt
es
ta
ro
n 
un
a 
en
cu
es
ta
 d
e 
la 
AF

M
 so

br
e 
la 
FS
H
,a
pr
ox
im
a-

da
m
en
te
 la
 m
ita
d 
de
 lo

s s
uj
et
os
 te

ní
an
 u
na

ac
tiv
ida

d 
pr
of
es
io
na
l.L
os
 in
co
nv
en
ien

te
s p

ar
a

el 
de
sp
laz
am

ien
to
 y
 l
os
 e

sfu
er
zo
s 
fís
ico

s
im
po
rt
an
te
s q
ue
 d
eb
ían

 re
ali
za
r a
fec

ta
ba
n 
a l
a

vid
a p

ro
fes
io
na
l d
e 
es
to
s p

ac
ien

te
s.
Pa
ra
 u
n 
41
 %
 d
e 
lo
s s
uje

to
s

ac
tiv
os
 e
ra
 n
ec
es
ar
ia 
un
a 
ad
ap
ta
ció

n 
de
 su

 p
ue
sto

 d
e 
tra

ba
jo
 y

en
 e
ste

 c
on
jun

to
 la
 a
da
pt
ac
ió
n 
ha
bía

 si
do
 re

ali
za
da
 e
n 
un
 4
8 
%

de
 lo
s c
as
os
 (v
er
 «
En
cu
es
ta
 A
FM

 • 
Re
su
lta
do
s •
 Vi
da
 p
ro
fes
io
na
l

y s
oc
ial
»)
.

OC
IO

Se
gú
n 
un
a 
en
cu
es
ta
 d
e 
la 
AF
M
 s
ob
re
 la
 F
SH

,c
on
 la

ev
ol
uc
ió
n 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
  e
l o
cio

 d
e 
lo
s p

ac
ien

te
s

se
 o
rie
nt
a d

e 
m
od
o 
pr
efe

re
nt
e 
ha
cia
 la
 cu

ltu
ra
 (7
4 
%)
,

pe
ro
 lo
s p

ro
ble

m
as
 d
e 
de
sp
laz
am

ien
to
 y 
de
 ac

ce
so
 su

po
ne
n 
un

fac
to
r 
de
 li
m
ita
ció

n 
(v
er
 «
En
cu
es
ta
 A
FM

 •
 R
es
ult
ad
os
 •
 V
id
a

pr
of
es
io
na
l y
 so

cia
l»)
.
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Bib
lio
gra

fía

BIB
LIO

GR
AFÍ

A
n
FA
RD

EA
U 
M
.
:«
Ré
fle
xio

ns
 su

r 
les
 d
iffé

re
nt
es
 a
pp
ro
ch
es
 e
t

les
 m

ét
ho
de
s 
d’é

va
lua

tio
n 
de
 l’
ins
er
tio
n 
so
cia
le 
de
s 
pe
rs
on
ne
s

ha
nd
ica
pé
es
».
En
 R
AV
AU

D
 J.F
.,F
AR

D
EA

U 
M
.: I
ns
er
tio
n s
oc
ial
e d

es
pe
rso

nn
es
 
ha
nd
ica
pé
es
 
:
m
ét
ho
do
log
ie 

d’é
va
lua

tio
n ,

Fla
sh

In
fo
rm

at
io
n,
In
se
rm

,P
ar
is,
19
94
,I-
V.

n
W
EV
ER
S 
C.
W
.J.,

BR
O
W
ER
 O

.F.
,P
AD

BE
RG

 G
.W
.,
N
IJB
O
ER

I.D
.
:
«Jo

b 
pe
rs
pe
ct
ive

s 
in 

fas
cio

sc
ap
ulo

hu
m
er
al 

m
us
cu
lar

dy
str
op
hy
».
Di
sa
bil
.R
eh
ab
il..
,1
99
3,
15
,1
 :2
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IN
VE
ST
IG
AC

IÓ
N

l
BI
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se
a

inf
re
cu
en
te
 la
 af
ec
ta
ció

n 
se
cu
nd
ar
ia 
de
 la
 ci
nt
ur
a p

élv
ica
.

Co
m
en
ta
rio

s
Es
 m
uy
 v
ar
iab

le 
la 
ed
ad
 e
n 
qu
e 
la 
afe

cc
ió
n 
se
 h
ac
e 
de
te
ct
ab
le

clí
ni
ca
m
en
te
.T
od
av
ía 
lo
 e
s m

ás
 la
 e
da
d 
en
 q
ue
 e
l p
ac
ie
nt
e 
se

ha
ce
 s
in
to
m
át
ico

.L
a 
ed
ad
 m

ed
ia 

de
 i
de
nt
ifi
ca
ció

n 
de
 l
a

en
fer
me

da
d 
se
 si
tú
a e

nt
re
 lo
s 1
0 
y l
os
 2
0 
añ
os
.E
s p
oc
o
fre
cu
en
te
,

au
nq
ue
 n
o 
ex
clu

ye
 e
ste

 d
iag
nó
sti
co
,la
 ap

ar
ici
ón
 d
e 
lo
s s
ínt
om

as
an
te
s 
de
 lo

s 
5 
añ
os
,q
ue
 h
ab
itu
alm

en
te
 s
e 
re
lac
io
na
 c
on
 la
s

fo
rm

as
 m

ás
 g
ra
ve
s 
co
rr
es
po
nd
ien

te
s 
a 
ne
om

ut
ac
io
ne
s.
La

co
nfi
rm
ac
ión

 d
el 
dia
gn
ós
tic
o 
en
 la
 in
fan
cia
 o
 en

 la
 p
rim

er
a i
nfa
nc
ia

ex
ige
 la
 p
re
se
nc
ia 
de
 u
na
 af
ec
ta
ció

n 
fac
ial
.

Af
ec
ta
ció

n 
fac
ial

In
clu

sió
n

La
 a
m
pli
a 
m
ay
or
ía 
de
 p
ac
ien

te
s 
pr
es
en
ta
 u
na
 a
fec

ta
ció

n 
fac
ial

qu
e 
im
pid

e 
la 
oc
lus
ió
n 
de
 lo
s o

jo
s (
or
bic

ula
r d

e 
lo
s o

jo
s) 
y 
un
a

afe
ct
ac
ió
n 
m
us
cu
lar
 p
er
io
ra
l (
or
bic

ula
r d

e l
os
 la
bio

s).
En
 ca
so
 d
e

Lo
s c

ua
tr
o 
cr
ite

rio
s c

lín
ic
os
 p
rin

ci
pa

le
s s
on

 lo
s 

sig
ui
en
te
s:

1 .
Af
ec
ció
n 
qu
e 
se
 in
ici
a 
co
n 
la 
afe

cta
ció
n 
de
  l
os
 m
ús
cu
los
 d
e

la 
ca
ra
 o
 d
e 
la 
cin
tu
ra
 e
sca

pu
lar
,p
ero

 si
n 
inc
ide
nc
ia 
so
br
e 
los

mú
scu

los
 ex

tra
oc
ula
res
,fa
rín
ge
os
,li
ng
ua
les
 y 
de
l m

ioc
ar
dio
.

2.
Dé
fic
it 
mu

scu
lar
 en

 la
 ca

ra
 p
res
en
te 
en
 m
ás
 d
el 
50
 %
 d
e l
as

pe
rso
na
s a
fec
ta
da
s.

3.
He
ren

cia
 a
ut
os
óm

ica
 d
om

ina
nt
e e

n 
los
 ca

so
s f
am

ilia
res
.

4.
M
an
ife
sta
ció
n 
de
 u
na
 a
fec
ció
n 
mi
op
át
ica
 e
n 
el 
EM

G 
y 
la

bio
ps
ia 
mu

scu
lar
,a
l m

en
os
 en

 u
na
 d
e l
as
 p
er
so
na
s a
fec
ta
da
s,
y

en
 a
us
en
cia
 d
e d

iag
nó
sti
co
s a
lte
rn
at
ivo
s.
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O
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au
se
nc
ia 
de
 a
fec

ta
ció

n 
fac
ial
,e
l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
FS
H 
só
lo
 p
ue
de

m
an
te
ne
rs
e 
si 
la 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s 
afe

ct
ad
os
 d
e 
un
a 
m
ism

a
fam

ilia
 p
re
se
nt
a d

eb
ilid

ad
 m
us
cu
lar
 fa
cia
l.

Ex
clu

sió
n

La
 a
fe
ct
ac
ió
n 
de
 lo

s 
m
ús
cu
lo
s 
ex
tr
ao
cu
lar
es
,m

as
tic
at
or
io
s,

far
ín
ge
os
 y 
lin
gu
ale
s n

o 
fo
rm

a p
ar
te
 d
el 
cu
ad
ro
 cl
íni
co
.

Co
m
en
ta
rio

s
La
 a
fec

ta
ció

n 
fac
ial
 e
s 
en
 o
ca
sio

ne
s 
po
co
 p
er
ce
pt
ibl
e 
y 
pu
ed
e

ex
pr
es
ar
se
 p
or
 u
na
 s
im
pl
e 
as
im
et
ría
 e
n 
lo
s 
ge
st
os
 o
 e
n 
el

ro
st
ro
.D

isp
on
em

os
,a
de
m
ás
,d
e 
pr
ue
ba
s 
de
 q
ue
 la
s 
fo
rm

as
es
ca
pu
lo
pe
ro
ne
as
 si
n 
dé
fic
it 
fac
ial
 p
ue
de
n 
es
ta
r r
ela
cio

na
da
s c
on

la 
m
ism

a a
no
m
alí
a m

ol
ec
ula

r c
ro
m
os
óm

ica
 e
n 
4q
35
.

Ci
nt
ur
a e

sc
ap
ula

r
Co

m
en
ta
rio

s
Lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
fij
ad
or
es
 d
el 

om
óp
lat
o 
so
n 
lo
s 
m
ús
cu
lo
s 
m
ás

gr
av
em

en
te
 a
fe
ct
ad
os
.L

os
 p
ec
to
ra
le
s 
m
ay
or
es
 s
uf
re
n 
un
a

afe
ct
ac
ió
n 
pr
ec
oz
 e
n 
la 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s c

as
os
.L
os
 d
elt
oi
de
s

pe
rm

an
ec
en
 in
de
m
ne
s d

ur
an
te
 la
rg
o 
tie
m
po
 y
 p
re
se
nt
an
 lu
eg
o

un
 d
éfi
cit
 co

n 
un
a d

ist
rib
uc
ió
n 
pa
rti
cu
lar
 (p
ar
cia
l y
 p
ro
xim

al)
.

As
im
et
ría

In
clu

sió
n

Es
 h
ab
itu
al 
la 
as
im
et
ría
 d
e 
la 
afe

ct
ac
ió
n 
de
 lo
s m

ús
cu
lo
s d

e 
la

cin
tu
ra
 es
ca
pu
lar
,fr
ec
ue
nt
em

en
te
 en

 p
er
jui
cio

 d
el 
lad

o 
de
re
ch
o.

Co
m
en
ta
rio

s
La
 co

ns
ta
ta
ció

n 
ini
cia
l d
e 
la 
ex
ist
en
cia
 d
e 
un
 d
éfi
cit
 y 
un
a a

tro
fia

m
us
cu
lar
 si
m
ét
ric
a 
ex
ige
 u
na
 e
sp
ec
ial
 p
ru
de
nc
ia 
pa
ra
 c
on
fir
m
ar

el 
dia

gn
ós
tic
o 
de
 FS

H.
La
 as
im
et
ría
 d
e l
a a
fec

ta
ció

n f
ac
ial
 ta
m
bié

n
se
 m
an
ifie

sta
 d
e 
m
od
o 
fre
cu
en
te
.

Lo
s 
es
tu
dio

s 
de
 im

ag
en
 (e

sc
án
er
 o
 R
M
N
 m

us
cu
lar
es
) p

ue
de
n

ay
ud
ar
 a 
ide

nt
ific
ar
 la
 as
im
et
ría
 d
e 
la 
at
ro
fia
 m
us
cu
lar
.

Ev
ol
uc
ió
n

In
clu

sió
n

Au
nq
ue
 su

 ri
tm
o 
es
 m
uy
 va

ria
ble

,la
 p
ro
gr
es
ión

 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad

no
 p
ue
de
 e
vit
ar
se
.E
n 
alg
un
os
 c
as
os
 e
sta

 e
vo
luc

ió
n 
es
 p
rá
ct
ica
-

m
en
te
 im

pe
rc
ep
tib
le.

Ex
clu

sió
n

N
un
ca
 s
e 
pr
od
uc
e 
un
a 
re
gr
es
ió
n 
de
 lo

s 
sig
no
s 
clí
nic

os
,p
or
 lo

qu
e 
és
ta
 o
bli
ga
 a 
cu
es
tio
na
r e

l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
FS
H.

Ot
ro
s c
rit
eri
os

Co
m
en
ta
rio

s
El
 g
ra
do
 d
e 
ev
ol
uc
ió
n 
y 
el 

ni
ve
l d

e 
gr
av
ed
ad
 m

ue
st
ra
n 
un
a

te
nd
en
cia

 a
 e
st
ar
 in
ve
rs
am

en
te
 r
ela

cio
na
do
s 
co
n 
la 
ed
ad
 d
e

in
ici
o
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
.

La
 ev

ol
uc
ió
n 
de
 la
 e
nfe

rm
ed
ad
 af
ec
ta
 e
n 
un
 e
sta

dio
 p
re
co
z a
 lo
s

ab
do
m
in
ale

s 
y 
lo
s 
ele

va
do
re
s 
de
 l
os
 p
ies

.D
es
pu
és
 d
e 
un

tie
m
po
 v
ar
iab

le 
tr
as
 la
 af
ec
ta
ció

n 
es
ca
pu
lar
 p
ue
de
 p
ro
du
cir
se

un
a 
afe

ct
ac
ió
n
de
 la
 ci
nt
ur
a p

élv
ica
 y 
de
 lo
s b

ra
zo
s.

La
s a

fec
ta
cio

ne
s d

e 
lo
s e

xt
en
so
re
s d

e 
la 
nu
ca
,d
e 
lo
s m

ús
cu
lo
s

de
 la
 m
an
o 
o 
de
l t
ríc
ep
s s
ur
al 
se
 p
ro
du
ce
n 
de
 fo
rm
a e

xc
ep
cio

na
l,

pe
ro
 p
ue
de
n 
m
an
ife
sta

rs
e 
co
n 
ind

ep
en
de
nc
ia 

de
 la

 e
da
d 
de
l

su
jet
o 
o 
la 
gr
av
ed
ad
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
.

Gr
av
ed
ad
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad

Co
m
en
ta
rio

s
Se
a 
cu
al 

se
a 
la 

ed
ad
,l
a 
en
fe
rm

ed
ad
 p
ue
de
 m

an
ife
st
ar
se
 e
n

gr
ad
os
 m
uy
 va

ria
ble

s d
e 
gr
av
ed
ad
.P
ue
de
 d
es
ta
ca
rs
e 
qu
e:

- e
n 
ge
ne
ra
l,e

nt
re
 e
l 1
0 
% 
y 
el 
20
 %
 d
e 
lo
s c

as
os
 d
eb
e 
ut
iliz
ar

sil
la 
de
 ru

ed
as
;

- 
lo
s 
ca
so
s 
pr
es
in
to
m
át
ico

s 
ap
ar
ec
en
 e
n 
cu
alq

ui
er
 e
da
d 
y

ap
ar
en
te
m
en
te
 s
up
on
en
 e
l 3

0 
% 
de
 lo

s 
m
iem

br
os
 d
e 
alg
un
as

gr
an
de
s f
am

ilia
s;

- e
n 
la 
m
ay
or
 p
ar
te
 d
e 
lo
s p

ac
ien

te
s s
int
om

át
ico

s l
a e

nfe
rm

ed
ad

es
 p
ro
gr
es
iva
.E
l g
ra
do
 ev
olu

tiv
o 
es
 va
ria
ble

,a
un
qu
e e

s m
ás
 rá
pid

o
en
 la

s 
fo
rm

as
 d
e 
la 

en
fer
m
ed
ad
 d
e 
ini
cio

 p
re
co
z.
D
e 
fo
rm

a
ex
ce
pc
ion

al,
pu
ed
en
 d
ar
se
 la
rg
os
 pe

río
do
s d
e a
pa
re
nt
e e

sta
bil
ida
d.

- e
xis
te
 u
na
 c
or
re
lac
ió
n 
ba
sta

nt
e 
alt
a,
en
 lo
s c

as
os
 re

lac
io
na
do
s

co
n a

no
m
alí
as
 en

 el
 lo
cu
s 4
q3
5,
en
tre
 la
 gr
av
ed
ad
 d
e l
a e
nfe

rm
ed
ad

y l
a d

im
en
sió

n 
de
l f
ra
gm

en
to
 d
e A

D
N
 e
n 
el 
lo
cu
s D

4F
10
4S
1.
Se

de
sc
on
oc
e a

ctu
alm

en
te
 si
 es
to
 p
ue
de
 es
tar
 in
flu
ido

 p
or
 u
n 
po
sib
le

fen
óm

en
o 
de
 an

tic
ipa

ció
n.

N
o 
ex
ist
e 
ap
ar
en
te
m
en
te
 d
ife
re
nc
ia 
en
tre

 la
 e
sp
er
an
za
 d
e 
vid

a
de
 lo
s s
uje

to
s a
fec

ta
do
s y
 la
 d
e 
lo
s s
an
os
.

Re
tra

cc
io
ne
s

Co
m
en
ta
rio

s
Pu
ed
en
 ap

ar
ec
er
 re
tra

cc
io
ne
s y
 u
na
 p
se
ud
oh
ipe

rtr
of
ia 
m
us
cu
lar
.

Ex
clu

sió
n

La
s r
et
ra
cc
io
ne
s g
ra
ve
s y
 d
ifu
sa
s s
on
 e
xc
luy
en
te
s d

el 
dia
gn
ós
tic
o

de
 F
SH

.

Af
ec
ció

n 
ca
rd
íac
a

La
 m

io
ca
rd
io
pa
tía
 n
o 
fo
rm

a 
pa
rt
e 
de
l c
ua
dr
o 
de
 la
 F
SH

.S
i s
e

pr
od
uc
e,
se
rá
 n
ec
es
ar
io
 b
us
ca
r u

n 
dia

gn
ós
tic
o 
dif
er
en
te
.
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Ex
clu

sió
n

Lo
s 
po
te
nc
ial
es
 g
iga
nt
es
 n
o 
fo
rm

an
 p
ar
te
 d
el 

cu
ad
ro
 d
e 
la

en
fe
rm

ed
ad
.

Bi
op
sia
 m
us
cu
lar

Co
m
en
ta
rio

s
La
 b
io
ps
ia 
m
us
cu
lar
 p
ue
de
 m
os
tra

r l
os
 si
gn
os
 h
ab
itu
ale
s d

e 
un
a

m
io
pa
tía
.A
de
m
ás
,n
o 
es
 in

fre
cu
en
te
 la
 p
re
se
nc
ia 
de
 p
eq
ue
ña
s

fib
ra
s a
ng
ula
da
s y
 d
e f
ibr
as
 «a
po
lill
ad
as
».
O
ca
sio
na
lm
en
te
 ap

ar
ec
en

fib
ra
s 
at
ró
fic
as
,e
n 
cu
yo
 c
as
o 
es
 d
es
ea
ble

 u
n 
co
nt
ro
l m

ed
ian

te
bi
op
sia
 d
el 
en
fe
rm

o 
o 
de
 a
lgú

n 
pa
rie

nt
e 
afe

ct
ad
o.
En
 la
 F
SH

pu
ed
en
 o

bs
er
va
rs
e 

inf
ilt
ra
cio

ne
s 
ce
lul
ar
es
,
oc
as
io
na
lm
en
te

im
po
rt
an
te
s,
cu
ya
 si
gn
ific
ac
ió
n 
no
 e
s c

on
oc
ida

.E
n 
es
te
 c
as
o 
es

pr
ec
isa
 u
na
 h
er
en
cia

 d
e 
tip

o 
au
to
só
m
ico

 d
om

in
an
te
 o
 l
a

pr
es
en
cia
 d
e 
la 
de
lec
ió
n 
de
 u
n 
fra
gm

en
to
 d
e A

D
N
 e
n 
4q
35
 p
ar
a

co
nf
irm

ar
 e
l d
iag
nó
sti
co
 d
e 
FS
H.

CR
IT
ER
IO
S A

PL
IC
AB

LE
S 
PA
RA

ES
TU

D
IO
S 
D
E 
CO

RR
EL
AC

IÓ
N
 

EN
TR

E 
GE

N
O
TI
PO

 Y
 F
EN

O
TI
PO

En
 u
na
 m
ism

a 
fam

ilia
 a
fec

ta
da
 p
or
 la
 F
SH

 e
xis
te
n 
en
 o
ca
sio

ne
s

ind
ivi
du
os
 d
ifíc

ilm
en
te
 c
las
ific

ab
les
 c
om

o 
«a
fec

ta
do
s»
 o
 «
no

afe
ct
ad
os
»,
so
br
e 
to
do
 c
ua
nd
o 
la 
int
er
pr
et
ac
ió
n 
de
 lo

s 
da
to
s

clí
nic

os
 se
 p
re
sta

 a 
dis
cu
sió

n 
o 
cu
an
do
 es
tá
n 
pr
es
en
te
s d

e f
or
m
a

sim
ult
án
ea
 o
tra

s a
no
m
alí
as
 n
eu
ro
ló
gic
as
.E
sto

s s
uje

to
s d

eb
er
ían

,
ló
gic
am

en
te
,s
er
 e
xc
lui
do
s 
pa
ra
 la
 r
ea
liz
ac
ió
n 
de
 e
stu

dio
s 
de

re
lac
ió
n 
ge
né
tic
a.
En
 e
sto

s c
as
os
 n
o 
se
rá
 p
os
ibl
e 
la 
va
lid
ac
ió
n 
de

lo
s 
cr
ite
rio

s 
di
ag
nó
st
ico

s 
pr
op
ue
st
os
,d

ad
o 
qu
e 
el 

an
áli
sis

m
ol
ec
ul
ar
 c
on
st
itu
irá
 la
 p
ru
eb
a 
es
pe
cíf
ica
.

Lo
s 
es
tu
di
os
 d
e 
co
rr
ela

ció
n 
en
tre

 g
en
ot
ip
o 
y 
fe
no
tip
o 
y 
lo
s

an
áli
sis
 d
e r
ela
ció

n 
de
be
ría
n 
ba
sa
rs
e e

n 
lo
s s
igu

ien
te
s e
lem

en
to
s

(P
ad
be
rg
 e
t a
l.,
19
97
):

So
rd
er
a

La
 so

rd
er
a 
es
tá
 a
so
cia
da
 a
 e
sta

 e
nfe

rm
ed
ad
.C

om
ien

za
 p
or
 u
na

inc
ap
ac
ida

d 
de
 p
er
ce
pc
ió
n 
de
 la
s t
on
ali
da
de
s a
gu
da
s y

 p
ro
gr
es
a

en
 o
ca
sio

ne
s a
fec

ta
nd
o 
a t
od
as
 la
s f
re
cu
en
cia
s.
La
 gr
av
ed
ad
 d
e 
la

so
rd
er
a 
va
ría
 e
nt
re
 d
ist
int
os
 e
nfe

rm
os
,c
on
 in

de
pe
nd
en
cia
 d
e

su
s e

da
de
s,
pe
ro
 h
ab
itu
alm

en
te
 e
s e
vo
lut
iva
.S
e 
ac
on
se
ja 
re
ali
za
r

un
 an

áli
sis
 d
e 
la 
au
dic
ión

 d
el 
m
ay
or
 n
úm

er
o 
po
sib
le 
de

m
iem

br
os

de
 ca

da
 fa
m
ilia
.

Re
tin
op
at
ía

Co
m
en
ta
rio

s
Ex
ist
en
 in
fo
rm

es
 so

br
e a

lgu
na
s p
er
so
na
s p
er
te
ne
cie
nt
es
 a 
alg
un
as

fam
ilia
s 
afe
ct
ad
as
 q
ue
 p
ad
ec
en
 u
na
 p
ato

lo
gía
 v
as
cu
lar
 r
et
ini
an
a

co
n 
te
lea
ng
iec
tas
ias
 c
ap
ila
re
s 
y 
m
icr
oa
ne
ur
ism

as
.N

o 
sa
be
m
os
,

ac
tu
alm

en
te
,si
 se
 tr
ata

 d
e u

na
 as
oc
iac
ió
n 
es
pe
cíf
ica
.L
a c
on
sta
nc
ia

de
 e
sta

 p
at
ol
og
ía 
no
 d
eb
e 
ut
iliz
ar
se
 co

n 
fin
ali
da
d 
dia

gn
ós
tic
a.

Re
tra

so
 m
en
ta
l

Co
m
en
ta
rio

s
Se
 h
an
 re

se
ña
do
 a
lgu

no
s c

as
os
 d
e 
re
tra

so
 m
en
ta
l.E

n 
es
te
 c
as
o

es
 p
re
cis
o 
co
m
ple

ta
r 
el 
ex
am

en
 c
on
 u
n 
es
tu
dio

 c
ro
m
os
óm

ico
ce
nt
ra
do
 e
n 
el 
fra
gm

en
to
 d
ist
al 
de
l b
ra
zo
 la
rg
o 
de
l c
ro
m
os
om

a
4.
Sin

 e
m
ba
rg
o,
no
 e
xis
te
n 
re
fer
en
cia
s 
so
br
e 
nin

gu
na
 a
no
m
alí
a

cit
og
en
ét
ica
 y
 la
 F
SH

 n
o 
pa
re
ce
 se

r c
au
sa
da
 p
or
 u
na
 d
efi
cie
nc
ia

ha
plo

ide
 d
e 
la 
re
gió

n 
4q
35
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CR
IT
ER
IO
S 
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M
PL
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EN
TA
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O
S

N
ive
l d
e 
CP

K
Co

m
en
ta
rio

s
La
 ta
sa
 d
e 
CP

K 
pu
ed
e 
se
r n

or
m
al.
En
 o
ca
sio

ne
s e

s e
lev
ad
a,
pe
ro

ra
ra
m
en
te
 su

pe
ra
 el
 q
uín

tu
plo

 d
el 
niv
el 
no
rm

al.
Un

 n
ive
l d
e C

PK
qu
e 
so
br
ep
as
e 
de
 fo
rm

a p
er
m
an
en
te
 e
ste

 lím
ite
 d
eb
e 
or
ien

tar
 e
l

dia
gn
ós
tic
o 
ha
cia
 al
gu
na
 e
nfe

rm
ed
ad
 n
eu
ro
m
us
cu
lar
 d
ife
re
nt
e.

EM
G

Co
m
en
ta
rio

s
La
 EM

G 
mu

es
tra
 co

n f
re
cu
en
cia
 po

te
nc
ial
es
 po

lifá
sic
os
 de

 am
pli
tu
d

dé
bil
 y
 b
re
ve
 d
ur
ac
ió
n.
Ap

ar
ec
en
 o
ca
sio

na
lm
en
te
,a
un
qu
e 
sin

ca
rá
ct
er
 fa
m
ilia
r,a
lgu

no
s a
sp
ec
to
s n
eu
ró
ge
no
s c
om

o 
po
te
nc
ial
es

de
 g
ra
n 
am

pli
tu
d 
y 
on
da
s 
po
sit
iva
s 
ag
ud
as
.L
as
 v
elo

cid
ad
es
 d
e

co
nd
uc
ció

n 
m
ot
or
a y

 se
ns
iti
va
 so

n 
no
rm

ale
s.

Ot
ro
s c
rit
eri
os

Ex
ám

en
es
 r
ec
om

en
da

do
s 
pa

ra
 a

l 
m
en

os
 u

n 
su
je
to

af
ec
ta
do

pe
rt
en
ec
ie
nt
e 
a 
la
s f
am

ili
as
 q
ue
 so

n 
ob
je
to
 d
e

un
 e
st
ud
io
 d
e 
co
rr
el
ac
ió
n 
en
tr
e 
ge
no
tip

o 
y 
fe
no
tip

o.

- H
ist
or
ia 
clí
nic
a 
y f
am

ilia
r d
oc
um

en
ta
da
 d
e f
or
ma

 ex
ha
us
tiv
a.

- C
PK
.

- E
M
G.

- B
iop
sia
 m
us
cu
lar
,c
on
 e
xa
me

n 
es
tá
nd
ar,

de
 u
n 
mú

scu
lo 
afe

c-
ta
do
.

- A
ud
iog
ra
ma

.
- M

ue
str
a 
ce
lul
ar
 lin
fob

lás
tic
a 
y/o
 m
ue
str
a 
de
 AD

N 
(de

 su
fic
ien
te

pe
so
 m

ole
cu
lar
 p
ar
a 
un
 e
stu
dio
 d
e 
ca
m
po
 p
uls
ad
o)
 p
ar
a 
la

bú
sq
ue
da
 d
e u

n 
fra
gm

en
to 
de
 d
im
en
sió
n 
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In
clu

sió
n

- L
os
 in
div

idu
os
 so

n e
xa
m
ina

do
s p
or
 pr
of
es
io
na
les
 fa
m
ilia
riz
ad
os

co
n 
es
ta
 e
nfe

rm
ed
ad
 y
 c
las
ific
ad
os
 c
om

o 
afe

ct
ad
os
 d
e 
ac
ue
rd
o

co
n 
lo
s c
rit
er
io
s a
nt
es
 ci
ta
do
s.

- S
e 
inc

luy
e 
a 
lo
s m

iem
br
os
 d
e 
la 
fam

ilia
 n
o 
afe

ct
ad
os
 d
e 
m
od
o

clí
nic

o,
de
 al
 m
en
os
 2
0 
añ
os
 d
e e

da
d,
qu
e h

ay
an
 si
do
 ex

am
ina

do
s

de
l m

od
o 
ind

ica
do
.

- S
e 
inc

luy
e 
a 
las
 e
sp
os
as
 n
o 
pr
oc
ed
en
te
s 
de
 la
 m

ism
a 
fam

ilia
,

ha
ya
n 
o 
no
 si
do
 e
xa
m
ina

da
s.

- S
e i
nc
luy
e a

 cu
alq

uie
r p
er
so
na
 cu
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 va
lo
ra
ció

n c
lín
ica
 se
a d

ud
o-

sa
. Ex
clu

sió
n
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 e
xc
luy
e 
a 
lo
s i
nd
ivi
du
os
 d
e 
m
en
os
 d
e 
ve
int
e 
añ
os
 a
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re
nt
e-

m
en
te
 n
o 
afe

ct
ad
os
.
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se
 ex

clu
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 a 
cu
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uie
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ec
ta
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 d
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m
a
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ar
en
te
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uy
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niv
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PK

 se
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rio
r a
l n
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m
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ra
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EN
CU

ES
TA

 A
FM

l
M
ÉT
O
D
O

l
 R
ES
UL
TA

D
O
S

l
CU

ES
TI
O
N
AR

IO

La
 fi
na
lid
ad
 d
e 
es
te
 e
st
ud
io
 h
a 
sid

o 
ev
al
ua
r 
la
s 
sit
ua
ci
on

es
so
ci
of
am

ili
ar
es
 y
 c
lín

ic
as
 d
e 
la
s 
pe

rs
on

as
 c
on

 d
is
tr
of
ia

m
us
cu
la
r 

fa
ci
oe

sc
ap

ul
oh

um
er
al
 (
FS

H
), 

m
ed

ia
nt
e 

la
re
co
gi
da

 «
di
re
ct
a»

 d
e 

in
fo
rm

ac
ió
n 

so
br
e 

su
s 
vi
da

s
co
ti
di
an

as
. E

st
a 
en
cu
es
ta
 c
om

pl
em

en
ta
, d

es
de
 u
n 
pu
nt
o

de
 v
ist
a 
di
fe
re
nt
e,
 l
os
 c
on

oc
im

ie
nt
os
 m

éd
ic
o-
ci
en
tíf
ic
os

so
br
e 
la
 F
SH

.

U
n 
cu
es
ti
on

ar
io
, c

ub
ie
rt
o 
po

r 
27
0 
en

fe
rm

os
 (
10
 %

 d
e

lo
s 
pa

ci
en

te
s 
fr
an

ce
se
s)
, a

bo
rd
a 
lo
s 
as
pe

ct
os
 m

éd
ic
os

(d
ia
gn
ós
ti
co
, 
tr
as
to
rn
o 
fu
nc
io
na
l, 
do

lo
r, 
tr
at
am

ie
nt
o)
,

ps
ic
ol
óg
ic
os
 (
co
m
un

ic
ac
ió
n 
de

l 
di
ag
nó

st
ic
o,
 p
ro
bl
em

as
de

 t
ip
o 
ps
ic
ol
óg
ic
o)
 y
 s
oc
ia
le
s 
(a
ct
iv
id
ad
es
 s
oc
ia
le
s 
y

pr
of
es
io
na
le
s)
.

Lo
s 
re
su
lta

do
s 
co
nf
ir
m
an
 lo
s 
da
to
s 
de
 la
 li
te
ra
tu
ra
 s
ob

re
el
 c
on

oc
im

ie
nt
o 

de
 l
a 
af
ec
ta
ci
ón

 f
am

ili
ar
, 
la
 f
al
ta
 d

e
in
flu

en
ci
a 
de

l d
ia
gn
ós
ti
co
 s
ob

re
 e
l n

úm
er
o 
de

 h
ijo

s 
y 
la

de
ci
si
ón

 d
e 

te
ne

r 
de

sc
en

de
nc
ia
, 
la
 o

pi
ni
ón

 b
as
ta
nt
e

fa
vo

ra
bl
e 
so
br
e 
el
 d
ia
gn

ós
ti
co
 p
re
na

ta
l, 
la
 e
da

d 
de

ap
ar
ic
ió
n
de
 l
os
 s
ín
to
m
as
 d
e 
in
ic
io
 d
e 
la
 e
nf
er
m
ed
ad

(e
nt
re
 lo
s 
10
 y
 2
0 
añ
os
), 
la
s 
zo
na
s 
de
 a
fe
ct
ac
ió
n 
fu
nc
io
na
l

y 
lo
s 
tr
at
am

ie
nt
os
 t
er
ap

éu
ti
co
s,
 e
n 
lo
s 
qu

e 
de

st
ac
a 
el

tr
at
am

ie
nt
o 
de
 fi
si
ot
er
ap
ia
.

Po
r e

l c
on

tr
ar
io
, e
st
a 
en
cu
es
ta
 in
tr
od

uc
e 
al
gu
no

s m
at
ic
es

so
br
e 
va
rio

s 
as
pe
ct
os
. L

a 
co
m
un

ic
ac
ió
n 
de
l d

ia
gn
ós
tic

o,
lle
va
da
 a
 ca

bo
 e
n 
ge
ne
ra
l d
e 
m
od

o 
sa
tis
fa
ct
or
io
, n
o 
su
po

ne
de
 m

od
o 
si
st
em

át
ic
o 
un

 t
ra
um

a 
em

oc
io
na
l. 
U
na
 c
ie
rt
a

ho
m
og
en
ei
da
d 
de
 la
s a

fe
ct
ac
io
ne
s f
un

ci
on

al
es
 (p

re
se
nc
ia

de
 d
os
 su

bg
ru
po

s d
e 
di
fe
re
nt
e 
gr
av
ed
ad
, u
no

 d
e 
lo
sc

ua
le
s

ha
ce
 u
so
 d
e 
la
 s
ill
a 
de
 r
ue
da
s)
 p
ue
de
 e
st
ar
 li
ga
da
 a
 u
n

se
sg
o 
en
 l
a 
se
le
cc
ió
n.
 E
l 
do

lo
r, 

qu
e 
pa
de
ce
 m

ás
 d
e 
la

m
ita

d 
de
 lo
s e

nf
er
m
os
. L
a 
vi
da
 p
ro
fe
si
on

al
, q
ue
 m

an
tie

ne
un

 3
7 
%
 d
e 
lo
s 
en
fe
rm

os
. F

in
al
m
en
te
, d

es
de
 e
l p

un
to
 d
e

vi
st
a 
ps
ic
ol
óg
ic
o,
 s
i 
bi
en
 n
o 
se
 i
de
nt
ifi
ca
 u
n 
tr
as
to
rn
o

gr
av
e,
 lo

s 
co
m
en
ta
rio

s 
lib
re
s 
tr
ad
uc
en
 s
in
 e
m
ba
rg
o 
un

a
pe
rc
ep

ci
ón

 «
m
el
an
co
lif
or
m
e»
 d
e 
la
 e
xi
st
en
ci
a.
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MÉ
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DO
Se
 h
a 
dis
eñ
ad
o 
un
 c
ue
sti
on
ar
io
 c
om

pu
es
to
 p
or
 1
87
 p
re
gu
nt
as

(V
er
 «
En
cu
es
ta
 A

FM
 •
 C

ue
sti
on
ar
io
»)
.E

ste
 i
ns
tru

m
en
to
 d
e

inv
es
tig
ac
ió
n 
ab
or
da
 a
sp
ec
to
s 
m
éd
ico

s 
(d
iag
nó
sti
co
,t
ra
sto

rn
o

fu
nc
io
na
l,
do
lo
r,
tra

ta
m
ien

to
),
ps
ico

ló
gic
os
 (
co
m
un
ica
ció

n 
de
l

dia
gn
ós
tic
o,
pr
ob
lem

as
 d
e 
tip
o 
ps
ico

lóg
ico

) y
 so

cia
les
 (a
cti
vid
ad
es

so
cia
les
 y 
pr
of
es
io
na
les
).

Es
te
 c
ue
st
io
na
rio

 h
a 
sid

o 
re
m
iti
do
 p
or
 c
or
re
o 
a 
to
da
s 
las

pe
rs
on
as
 d
e 
las
 q
ue
 la
 A
so
cia
ció

n 
Fr
an
ce
sa
 c
on
tra

 la
s M

io
pa
tía
s

(A
FM

) 
te
nía

 r
efe

re
nc
ias
 s
ob
re
 s
u 
re
lac
ió
n 
co
n 
la 
FS
H,

lo
 q
ue

su
pu
so
 2
86
 e
nv
ío
s,
de
 lo
s q

ue
 se

 re
cib

ier
on
 8
2 
co
nt
es
ta
cio

ne
s

(2
9 
%)
.L
os
 s
er
vic

io
s 
re
gio

na
les
 d
e 
la 
AF

M
 h
an
 e
nv
iad

o 
22
2

cu
es
tio
na
rio
s,d

e l
os
 qu

e s
e h

an
 re
cib
ido

 17
2 c
on
te
sta
cio

ne
s (
77
 %
).

Fin
alm

en
te
,la
 in
clu
sió
n e

n u
na
 de

 la
s p
ub
lic
ac
ion

es
 pe

rió
dic
as
 de

 la
AF
M
 h
a d

ad
o 
lug
ar
 a 
la 
re
ce
pc
ión

 d
e 
16
 cu

es
tio
na
rio
s a
dic
ion

ale
s.

Lo
s 
cu
es
tio
na
rio

s 
ha
n 
sid
o 
cu
bie

rto
s 
po
r 
las
 p
ro
pia

s 
pe
rs
on
as

afe
ct
ad
as
 p
or
 la
 F
SH

 y
 n
o 
po
r p

ro
fes
io
na
les
.D

ur
an
te
 e
l p
rim

er
se
m
es
tr
e 
de
 1
99
5 
ha
n 
sid

o 
in
te
gr
ad
os
 c
on
 c
ar
ác
te
r a

nó
ni
m
o

y 
an
ali
za
do
s 
27
0 
cu
es
tio

na
rio

s 
vá
lid
os
 (
co
n 
la 

ap
lic
ac
ió
n

inf
or
m
át
ica
 d
e 
an
áli
sis
 d
e 
en
cu
es
ta
s M

od
ali
sa
®,

ve
rs
ió
n 
3.0

3)
.

Es
ta
 e
nc
ue
sta

 re
fle
ja,
po
r t
an
to
,la
 o
pin

ió
n 
de
 ap

ro
xim

ad
am

en
te

el 
10
 %
 d
e 
lo
s p

ac
ien

te
s f
ra
nc
es
es
 co

n 
de
 F
SH

.A
lgu
no
s p

ac
ien

te
s

be
lga
s h

an
 ac

ep
ta
do
 ta
m
bié

n 
re
sp
on
de
r e

l c
ue
sti
on
ar
io.
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O
N
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Y 

SI
TU

AC
IÓ
N

FA
M
ILI
AR

La
 m
ay
or
ía 
de
 la
s p

er
so
na
s q

ue
 h
an
 c
on
te
sta
do
 e
ra
n 
ad
ult
os
 (1
51

mu
jer
es
 y
 1
20
 h
om

br
es
) y
 e
l 8
0 
% 
de
 e
llo
s t
en
ía 
má

s d
e 
30
 a
ño
s

(m
ed
ia:

45
,09

 a
ño
s;
de
sv
iac
ió
n 
típ
ica
:1
5,
02
),
co
n 
pr
ed
om

ini
o

fem
en
ino

en
 lo
s t
ra
mo

s d
e e

da
d 
po
r d
eb
ajo
 d
e 5

0 
añ
os
.

La
 si
tu
ac
ión

 fa
mi
lia
r i
nd
ica
 q
ue
 el
 5
3 
% 
de
 la
s p
er
so
na
s p
re
gu
nt
ad
as

viv
en
 e
n 
pa
re
ja,
un
 7
 %
 e
stá
n 
se
pa
ra
da
s o

 d
ivo

rc
iad
as
 y
 e
l 3
5 
%

pe
rm
an
ec
ían
 so
lte
ra
s.L

os
 m
atr
im
on
ios
 se
 ha
bía
n c
ele
br
ad
o 
de
sp
ué
s

de
 lo
s 3
0 
añ
os
 d
e e

da
d.

AN
TE
CE

DE
N
TE
S F
AM

ILI
AR

ES
El 
63
 %
 d
e 
lo
s s
uje

to
s q

ue
 h
an
 co

nt
es
ta
do
 la
 e
nc
ue
sta

 te
nía

 u
no

o 
m
ás
 fa
m
ilia
re
s 
afe

ct
ad
o 
po
r 
la 
FS
H.

El 
44
 %
 t
en
ía 
fam

ilia
re
s

afe
ct
ad
os

de
 2
 ge
ne
ra
cio
ne
s.

El 
30
 %
 d
e 
lo
s s
uje

to
s n

o 
co
no
ce
 la
 e
xis
te
nc
ia 
de
 n
ing

un
a 
ot
ra

pe
rs
on
a 
de
 su

 fa
m
ilia
 a
fec

ta
da
 p
or
 la
 F
SH

,b
ien

 p
or
 tr
at
ar
se
 d
e

ca
so
s e
sp
or
ád
ico

s o
 p
or
qu
e l
os
 fa
m
ilia
re
s a
fec

ta
do
s n

o 
hu
bie

se
n

sid
o 
ide

nt
ific
ad
os
.

PR
IM
ER
O
S S

ÍN
TO

M
AS
 Y 
DI
AG

N
Ó
ST
IC
O

La
 e
da
d 
en
 q
ue
 s
e 
pe
rc
ibe

n 
lo
s 
pr
im
er
os
 s
ínt
om

as
 s
e 
sit
úa

en
tre

 lo
s 1

0 
y 
lo
s 2

0 
añ
os
 p
ar
a e

l 4
8 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s q

ue
 h
an

co
nt
es
ta
do
.E
n 
el
 1
6 
% 
qu
e 
pe
rc
ib
e 
la 

ap
ar
ici
ón
 d
e 
es
to
s

D
is
tr
of
ia
 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap
ul
oh
u-

m
er
al
.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

.
P
o
b
la
ci
ó
n
 e
st
u
d
ia
d
a
 p
o
r

tr
a
m
o
s 
d
e 
ed
a
d
 y
 s
ex
o
.

Re
su
lta
do
s 
de
 2
70
 e
nc
ue
st
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
8/
 R
es
pu
es
ta
s:
26
8.

Ho
mb

res
M
uje
res

Sin
res
pu
es
ta

de
 6
0 
a 
85

añ
os

de
 5
0 
a 
60

añ
os

de
 4
0 
a 
50

añ
os

de
 3
0 
a 
40

añ
os

de
 2
0 
a 
30

añ
os

de
 1
0 
a 
20

añ
os

050 40 30 20 10
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Re
sul
tad

os

pr
im
er
os
 s
ínt
om

as
 a
nt
es
 d
e 
lo
s 
10
 a
ño
s 
ex
ist
e 
un
 p
re
do
m
ini
o

fem
en
ino

 (p
=0
,04

;1
 gr
ad
o 
de
 lib

er
ta
d)
.

En
 d
os
 te
rc
io
s d

e 
lo
s c
as
os
 lo
s p

rim
er
os
 sí
nt
om

as
 c
ita
do
s d

e 
la

en
fer
m
ed
ad
 se

 re
fie
re
n 
a d

ific
ult
ad
es
 e
n 
la 
ra
íz 
de
 lo
s m

iem
br
os

su
pe
rio

re
s.

La
 e
da
d 
en
 q
ue
 se

 p
ro
du
ce
 e
l d
iag
nó
sti
co
 c
on
 fr
ec
ue
nc
ia 
su
fre

un
 r
et
ra
so
 r
es
pe
ct
o 
de
 la
 e
da
d 
en
 q
ue
 a
pa
re
ce
n 
lo
s 
pr
im
er
os

sín
to
m
as
.L
a p

rim
er
a c

on
su
lta
 ti
en
e 
lu
ga
r e

n 
pr
om

ed
io
 5
 añ

os
de
sp
ué
s 
de
 q
ue
 h
ub
ie
se
n 
sid

o 
pe
rc
ib
id
os
 l
os
 s
ín
to
m
as
 y

tr
an
sc
ur
re
n 
to
da
vía

 5
 a
ño
s 
m
ás
 h
as
ta
 q
ue
 s
e 
id
en
tif
ica

 e
l

dia
gn
ós
tic
o,
lo
 q
ue
 su

po
ne
 u
n 
re
tra

so
 m
ed
io
 d
e 
10
 a
ño
s e

nt
re

lo
s p

rim
er
os
 sí
nt
om

as
 y 
el 
dia

gn
ós
tic
o.

Lo
s a
nt
ec
ed
en
te
s f
am

ilia
re
s s
on
 la
 p
rim

er
a c
au
sa
 p
ar
a a
cu
dir
 a 
la

co
ns
ult
a,
le 
sig
ue
 a 
co
nt
inu

ac
ión

 la
s d
ific
ult
ad
es
 en

 la
 ar
tic
ula
ció

n d
e

los
 m
iem

br
os
 su
pe
rio
re
s y
 d
es
pu
és
 la
s d
e l
os
 m
iem

br
os
 in
fer
ior
es
.

En
 la
 in
m
en
sa
 m
ay
or
ía 
de
 c
as
os
 e
l d
iag
nó
sti
co
 se

 p
ro
du
ce
 e
n 
el

ám
bit
o 
de
l m

éd
ico

 e
sp
ec
ial
ist
a (
81
 %
) y
 e
n 
un
 m
ed
io
 h
os
pit
ala
rio

(8
3 
%)
.C

ua
nd
o 
no
 s
e 
lle
ga
 in

m
ed
iat
am

en
te
 a
l d

iag
nó
sti
co
 d
e

FS
H 
(4
0,7

 %
 d
e 
ca
so
s) 
el 
pr
im
er
 «
dia

gn
ós
tic
o 
dif
er
en
te
» 
es
 u
na

mi
op
atí
a s
in 
pr
ec
isió

n,
se
gu
ido

 de
 po

lio
mi
eli
tis
 y 
mi
op
atí
a d
e c
int
ur
as
.

D
is
tr
of
ia
 m
us
cu
la
r 
fa
ci
oe
sc
ap
ul
oh
u-

m
er
al
. E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
N
ú
m
er
o
 d
e 
ca
so
s 
en
 l
a
 f
a
m
il
ia
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
25
0 
/ 
Re
sp
ue
st
as
:2
50
.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.
 E
n
cu
es
ta
 A
FM

.
P
ri
m
er
o
s 
sí
n
to
m
a
s.
Fr
ec
ue
nc
ia
 y
 p
or
ce
nt
aj
es
 s
ob
re
 2
70
 p
er
so
na
s.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
9/
 R
es
pu
es
ta
s:
99
2

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

Pr
im
er
os
 sí
nt
om

as
 

n
%

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
lev
an
ta
r l
os
 b
ra
zo
s

18
5

68
,3

De
sp
eg
am

ien
to 
de
 lo
s o
mó

pla
tos

17
9

66
,1

Im
po
sib
ilid
ad
 d
e s
ilb
ar

14
8

54
,6

Di
fic
ult
ad
es
 en

 la
 m
ar
ch
a

13
0

48
,0

Oj
os
 en

tre
ab
ier
tos
 d
ur
an
te 
el 
su
eñ
o

10
7

39
,5

Pro
ble
ma

s e
n 
el 
de
po
rte
 es
co
lar

10
0

36
,9

Im
po
sib
ilid
ad
 d
e h

inc
ha
r l
as
 m
eji
lla
s

93
34
,3

Ca
ída
s

17
6,3

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
co
rre
r

11
4,1

Di
fic
ult
ad
es
 p
ar
a 
lev
an
ta
rse

8
3,0

Di
fic
ult
ad
es
 d
ep
or
tiv
as

7
2,6

Fa
tig
a

7
2,6

Ap
ar
ec
en
 d
e 
inm

ed
iat
o 
lo
s d

éfi
cit
s e

n 
lo
s m

ús
cu
lo
s f
ac
ial
es
,c
on

im
po
sib

ilid
ad
 d
e 
sil
ba
r 
o 
hi
nc
ha
r 
las
 m
eji
lla
s.
Ta
m
bi
én
 se

 c
ita
n

co
n 
fre
cu
en
cia
 lo
s p

ro
ble

m
as
 p
ar
a a
nd
ar,
pa
ra
 co

rre
r y
 la
s c
aíd
as
.

0
%

50
40

30
20

10
0

Sin
 re
sp
ue
sta 9 8 7 6 5 4 3 2 1
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Re
sul
tad

os

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.
 E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
E
d
a
d
 d
e 
lo
s 
p
ri
m
er
o
s 
sí
n
to
m
a
s,
 d
e 
la
 1
ª 
co
n
su
lt
a
 y
 d
el
 d
ia
gn
ó
st
ic
o
.

D
ist
rib
uc
ió
n 
de
 f
re
cu
en
cia
s 
(2
70
 p
er
so
na
s)
 y
 m
ed
ia
na
s.

D
ia
gn
ós
tic

o 
in
ic
ia
l

n
%

D
ia
gn
ós
tic

o 
in
ic
ia
l

n 
%

Di
ag
nó
sti
co
 in
ici
al 
de
 FS

H 
16
0

58
,4

M
al 
de
 Po

tt
2

0,7
M
iop
at
ía 
o 
en
fer
me

da
d 

31
11
,3 

M
iop
at
ía 
co
ng
én
ita

2
0,7

ne
ur
om

us
cu
lar
 si
n 
pr
ec
isió

n
An
em

ia
1

0,4
Po
lio
mi
eli
tis

14
5,1

Cá
nc
er
 m
us
cu
lar

1
0,4

M
iop
at
ía 
de
 ci
nt
ur
as
 

11
4,0

De
sca

lci
fic
ac
ión
 

1
0,4

Pa
tol
og
ía 
reu

má
tic
a

9
3,3

Di
sti
roi
dis
mo

 
1

0,4
Es
co
lio
sis
,c
ifo
sis
,lo
rd
os
is,
etc

.
6

2,2
En
fer
me

da
d 
de
 C
oa
ts

1
0,4

At
rof
ia 
mu

scu
lar

5
1,8

M
iop
at
ía 
de
 D
uc
he
nn
e 

1
0,4

Tra
sto
rn
os
 d
el 
cre
cim

ien
to

5
1,8

M
iot
on
ía 
de
 S
tei
ne
rt 

1
0,4

Pa
rá
lisi
s

4
1,5

M
iop
at
ía 
de
 E
rb
 

1
0,4

M
iop
at
ía 
de
 B
ec
ke
r

3
1,1

Po
lim
ios
itis

1
0,4

Or
ige
n 
ps
ico
lóg
ico

3
1,1

Ra
qu
itis
mo

 
1

0,4
M
ios
itis
 / 
Po
lim
ios
itis

3
1,1

Es
cle
ros
is 
en
 p
lac
as

1
0,4

Di
str
ofi
a 
mu

scu
lar

2
0,7

Se
cu
ela
s e
nc
efa

liti
s l
etá

rgi
ca

1
0,4

De
bil
ida
d 
co
ns
tit
uc
ion
al

2
0,7

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
D
ia
gn
ó
st
ic
o
 i
n
ic
ia
l.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
4 
re
sp
ue
st
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
27
0 
(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

Edad en años

Ed
ad
 d
e c
on
su
lta
 p
or

los
 p
rim

ero
s s
ínt
om

as
Ed
ad
 d
el 
dia
gn
ós
tic
o

Ed
ad
 d
e l
os
 p
rim

ero
s

sín
tom

as

990 81 72 63 54 45 36 27 18 0

M
ed
ian
a
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La
 m
ita
d 
de
 lo
s s
uje

to
s q
ue
 h
an
 co

nt
es
tad

o 
la 
en
cu
es
ta 
ha
n 
m
od
i-

fic
ad
o 
su
 d
ec
isi
ón
 d
e 
te
ne
r o

 n
o 
te
ne
r h

ijo
s p

or
 la
 c
om

un
ica
ció

n
de
l d
iag
nó
sti
co
.L
a 
inf
lue

nc
ia 
so
br
e 
es
ta
 d
ec
isi
ón
 s
e 
ap
re
cia
 d
e

fo
rm

a m
ás
 cl
ar
a c
ua
nd
o 
el 
dia

gn
ós
tic
o 
ha
 si
do
 co

m
un
ica
do
 an

te
s

de
 lo

s 
20
 a
ño
s 
(p
=0
,00

1;
1 
gr
ad
o 
de
 li
be
rt
ad
).
En
 e
ste

 c
as
o 
se

ob
se
rv
a t
am

bié
n 
un
a r
ed
uc
ció

n 
de
l n
úm

er
o 
re
al 
de
 h
ijo
s (
0 
ó 
1)
.

La
s p

rin
cip

ale
s r
az
on
es
 ap

un
ta
da
s s
on
 e
l d
es
eo
 d
e 
no
 tr
an
sm

iti
r

la 
en
fer
m
ed
ad
 y
 e
l m

ied
o 
de
 tr
an
sm

iti
rla
.P
ar
a 
la 
ot
ra
 m
ita
d 
el

dia
gn
ós
tic
o 
no
 ha

 in
flu
ido

 so
br
e s
u d

ec
isi
ón
.D
eb
e r
es
eñ
ar
se
 qu

e
el 
30
 %
 d
e 
es
to
s s
uje

to
s y
a t
en
ía 
hij
os
 an

te
s d

el 
dia

gn
ós
tic
o.

En
 cu

an
to
 al
 d
iag
nó
sti
co
 p
re
na
ta
l,e
l 6
0 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s q

ue
 h
an

co
nt
es
ta
do
 e
stá

n 
a 
fav
or
 y
 só

lo
 e
l 5
 %
 e
n 
co
nt
ra
 (e

l 1
8 
% 
«n
o

sa
be
»,
el 
17
 %
 «
no
 re

sp
on
de
»,
es
to
s s
on
 lo
s s
uje

to
s c

uy
a 
ed
ad

m
ed
ia 
es
 d
e 
53
 añ

os
).

CO
M
UN

IC
AC

IÓ
N
 D
EL

D
IA
GN

Ó
ST
IC
O
 Y
 S
U 

AC
EP
TA
CI
Ó
N

Ap
ro
xim

ad
am

en
te
 a 
2/
3 
de
 la
s p

er
so
na
s e

l d
iag
nó
sti
co
 se

 le
s h

a
co
m
un
ida

do
 d
e 
m
od
o 
«s
at
isf
ac
to
rio

» 
y 
só
lo
 e
l 1
6 
% 
ind

ica
 q
ue

se
 h
a r
ea
liz
ad
o 
de
 fo
rm

a i
na
de
cu
ad
a.

La
s 
re
ac
cio

ne
s 
fre
nt
e 
a 
la 

co
m
un
ica
ció

n 
de
l d

iag
nó
sti
co
 s
on

«d
ol
or
os
as
»,
de
 «
tra

um
a»
,d
e 
«m

ied
o»
 (3
8 
%)
 o
 d
e 
«a
us
en
cia
 d
e

re
ac
ció

n 
inm

ed
iat
a»
 (
15
,5 

%)
.E
n 
las
 p
rim

er
as
,l
as
 r
ea
cc
io
ne
s

ex
tre

m
as
 (d

es
es
pe
ra
ció

n,
de
pr
es
ió
n,
et
c.)
 s
on
 p
oc
o 
fre
cu
en
te
s

(1
7 
%)
.

Po
r 
el 

co
nt
ra
rio
,e
xp
re
sio

ne
s 
co
m
o 
«s
or
pr
es
a»
,«
sa
tis
fac
ció

n
po
r t
en
er
 el
 d
iag
nó
sti
co
» o

 re
ac
ció

n «
no
rm

al»
 se
ña
lan
 re
ac
cio

ne
s

em
oc
io
na
les
 a
 la
 v
ez
 p
oc
o 
o 
inc

lus
o 
na
da
 d
ol
or
os
as
,q
ue
 n
o

so
br
ep
as
an
 la
 ca

pa
cid

ad
 d
e 
co
nt
ro
l d
e 
lo
s s
uje

to
s (
35
 %
).

Ta
m
bié

n 
las
 re
ac
cio

ne
s d

el 
en
to
rn
o 
de
l e
nfe

rm
o 
se
 ca

lifi
ca
n 
co
n

fre
cu
en
cia
 c
om

o 
do
lo
ro
sa
s,
tra

um
át
ica
s,
de
 m
ied

o 
(4
2 
%)
 p
er
o

ta
m
bié

n 
de
 re

ch
az
o 
(1
2 
%)
,d
e 
em

oc
ió
n 
co
nt
en
ida

 (2
3 
%)
 o
 d
e

ap
oy
o 
(1
8 
%)
.D

eb
e 
su
br
ay
ar
se
 q
ue
 e
n 
el 
16
 %
 d
e 
lo
s c

as
os
 e
l

en
to
rn
o 
de
sc
on
oc
ía 
la 
FS
H.
En
 es
te
 as
pe
ct
o 
ap
ar
ce
 u
na
 d
ife
re
nc
ia

en
tre

 h
om

br
es
 y
 m

uje
re
s 
(p
 =
 0
,02

;5
 g
ra
do
s 
de
 li
be
rt
ad
):
las

m
uje

re
s 
se
 v
en
 a
 s
í m

ism
as
 m

en
os
 c
om

pr
en
did

as
 y
 a
po
ya
da
s

(in
co
m
pr
en
sió

n,
de
sc
on
oc
im
ien

to
 d
e 
la 
en
fer
m
ed
ad
) 
m
ien

tra
s

qu
e 
lo
s h

om
br
es
 d
isf
ru
ta
n 
co
n 
m
ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia 
de
 u
n 
en
to
rn
o

de
 ap

oy
o 
(d
es
eo
 d
e 
luc

ha
r,c

on
tro

l d
e 
las
 e
m
oc
io
ne
s).

D
IA
GN

Ó
ST
IC
O
 D
E 
FS
H

Y 
D
ES
CE

N
D
EN

CI
A

El
 n
úm

er
o 
de
 h
ijo
s 
es
 d
e 
un
 p
ro
m
ed
io
 d
e 
1,
58
.L
a 
ed
ad
 d
el

pr
im
er

em
ba
ra
zo
 se

 si
tú
a 
en
tre

 lo
s 2

0 
y 
lo
s 2

5 
añ
os
,m

ien
tra

s
qu
e 
la 
de
l ú
lti
m
o 
en
tre

 lo
s 2

7 
y l
os
 3
2 
añ
os
.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
P
er
ce
p
ci
ó
n
 d
e 
la

fo
rm

a
 d
e 
co
m
u
n
ic
a
r 
el
 d
ia
gn
ó
st
i-

co
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
20
3 
re
sp
ue
st
as
.

Cu
es
tio
na
rio
s:
27
0 
/ 
Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
20
0 
/

Re
sp
ue
st
as
:2
03

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
N
ú
m
er
o
 d
e 
h
ij
o
s.

Fr
ec
ue
nc
ia
 y
 p
or
ce
nt
aj
es
 s
ob
re
 2
70
 p
er
so
na
s.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
18
9.

De
 m
od
o 
su
pe
rfi
cia
l y
 b
an
al

60

De
 m
ma

ne
ra
 in
for
ma

tiv
a,

se
nc
illa

De
 fo
rm
a 
br
ut
al,

tor
pe
,in
es
pe
ra
da

Di
ag
nó
sti
co
 fa
mi
lia
r

No
 lo
 re
cu
erd

an

Co
mu

nic
ac
ión
 co

n 
 a
po
yo

%

0
10

20
30

40
50

Nú
me

ro 
de
 h
ijo
s

n
%

Sin
 re
sp
ue
sta

81
30
,0

0
57

21
,1

1
44

16
,3

2
41

15
,2

3
28

10
,4

4
13

4,8
5

2
0,7

6
1

0,4
7 
y m

ás
3

1,1
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La
du
ra
ció

n 
de
 la
 m
ar
ch
a 
so
br
e 
te
rr
en
o 
ac
cid

en
ta
do
 o
 li
so
,lo

s
de
sp
laz
am

ien
to
s a
l d
om

ici
lio
 so

n 
lo
s i
nd
ica
do
re
s c
on
 u
n 
30
 %
 d
e

su
jet
os
 q
ue
 e
nc
ue
nt
ra
 d
ifi
cu
lta
de
s 
y 
un
 1
8 
% 
qu
e 
no
 p
ue
de

de
sp
laz
ar
se
 si
n 
ay
ud
a,
inc

lus
o 
en
 su

 d
om

ici
lio
.

Un
a a
yu
da
 p
ar
a a
nd
ar
 e
s n
ec
es
ar
ia 
de
 m
od
o 
sis
te
má

tic
o 
pa
ra
 e
l 2
3

% 
de
 lo
s s
uje
to
s d
e l
a e
nc
ue
sta
 y 
oc
as
ion

alm
en
te
 p
ar
a e
l 2
5 
%.

Pa
ra
 le
va
nt
ar
se
 d
e 
un
 a
sie

nt
o,
el
 3
0 
% 
de
 lo

s 
su
je
to
s 
ut
iliz

a
un
 a
po
yo
 y
 u
n 
em

pu
je
 d
e 
riñ

on
es
 y
 e
l 1

8 
% 
un
 a
po
yo
.E
st
e

m
ov
im
ien

to
 e
s i
m
po
sib
le 
pa
ra
 2
4 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s.

Ex
ist
e 
un
a 
re
lac
ió
n 
en
tre

 la
 g
ra
ve
da
d 
de
 la
 a
fec

ta
ció

n 
de
 lo

s
m
iem

br
os
 s
up
er
io
re
s 
y 
la 
de
 la
 a
fec

ta
ció

n 
de
 lo

s 
m
iem

br
os

in
fe
rio

re
s 
(p
 =
 0
,0
01
;6
 g
ra
do
s 
de
 li
be
rt
ad
).
Ad

ici
on
alm

en
te
,

ex
ist
e 
un
 su

bg
ru
po
 e
nt
re
 lo
s m

ás
 jó
ve
ne
s q

ue
 h
an
 c
on
te
sta

do
la 

en
cu
es
ta
  
(4
0 
su
je
to
s,
15
 %

 d
e 
la 

po
bl
ac
ió
n)
,q
ue
 e
st
án

gr
av
em

en
te
 a
fec

ta
do
s t
an
to
 e
n 
lo
s m

iem
br
os
 su

pe
rio

re
s c

om
o

en
 lo
s i
nfe

rio
re
s.

Si 
bie

n 
no
 se
 tr
ata
 d
e 
un
 e
stu

dio
 ev
olu

tiv
o,
las
 p
ér
did

as
 fu
nc
ion

ale
s

so
n 
de
sta

ca
da
s h

as
ta
 lo
s 3

0 
añ
os
,lu

eg
o 
ap
ar
ec
en
 d
e 
fo
rm

a m
ás

len
ta
 c
on
 e
l t
iem

po
.D

ich
o 
de
 o
tro

 m
od
o,
la 
m
ay
or
ía 
de
 la
s

pr
inc

ipa
les
 p
ér
did

as
 fu

nc
io
na
les
 p
ar
ec
e 
qu
e 
se
 p
ro
du
ce
n 
ha
cia

lo
s 3

0 
añ
os
.

• E
n 
el 
ro
str
o 
el 
39
 %
 d
e 
lo
s s
uje

to
s e

nc
ue
sta

do
s m

en
cio

na
 u
na

tra
sto

rn
o 
oc
ula

r.A
de
m
ás
 d
e 
la 
m
io
pía

 lo
s m

ás
 fr
ec
ue
nt
em

en
te

me
nc
ion

ad
os
 so

n l
as
 re
tra
cc
ión

es
 d
e l
os
 pá

rp
ad
os
,la
 ir
rit
ab
ilid
ad
 d
e

los
 o
jos
,e
l la
gr
im
eo
,la
 fa
tig
a y
 la
 se
ns
ibi
lid
ad
 an

or
ma

l a
 la
 lu
z.

El 
52
 %
 d
e l
os
 su

jet
os
 d
ue
rm

e c
on
 lo
s o

jo
s e
nt
re
ab
ier
to
s (
y m

ás
de
l 2
0 
% 
no
 sa
be
 si
 d
ue
rm

e 
de
 e
sta

 fo
rm

a)
.

EM
BA

RA
ZO

S Y
 PA

RT
O
S

Se
 h
a r
eg
ist
ra
do
 u
n 
to
ta
l d
e 
15
5 
em

ba
ra
zo
s d

e 
las
 1
51
 m
uje

re
s

qu
e 
ha
n 
co
nt
es
ta
do
 la
 e
nc
ue
sta

.
Un

 1
1 
% 
de
 la
s m

uje
re
s i
nd
ica
n 
pr
ob
lem

as
 d
ur
an
te
 su
s e
m
ba
ra
zo
s:

pr
inc
ipa
lm
en
te
 1
1 
ab
or
to
s e
sp
on
tán

eo
s,
1 
em

ba
ra
zo
 e
xt
ra
ut
er
ino

,
1 
pa
ra
da
 ca
rd
íac
a d

ur
an
te
 la
 an

es
te
sia
 y 
1 
ca
so
 d
e i
nic
io 
de
 la
 FS

H.
H
an
 e
xi
st
id
o 
pr
ob
lem

as
 e
n 
el 

12
 %
 d
e 
lo
s 
pa
rt
os
:8
 p
ar
to
s

pr
em

at
ur
os
,9
 c
es
ár
ea
s,
6 
pa
rt
os
 q
ue
 h
an
 r
eq
ue
rid
o 
fo
rc
ep
s 
o

ve
nt
os
a,
2 
pa
rt
os
 d
ifíc
ile
s y
 1
 p
ar
áli
sis
 fa
cia
l.

Es
to
s d

at
os
 n
o 
dif
ier
en
 d
e 
lo
s c

or
re
sp
on
die

nt
es
 a
 la
 p
ob
lac
ió
n

ge
ne
ra
l e
n 
Fr
an
cia
.

D
ÉF
IC
IT
S 
FU

N
CI
O
N
AL

ES
• 
En
 r
ela
ció

n 
co
n 
lo
s 
m
iem

br
os
 s
up
er
io
re
s,
la 
m
ay
or
ía 
de
 lo

s
su
jet
os
 e
nc
ue
sta

do
s 
lo
gr
a 
re
ali
za
r 
lo
s 
m
ov
im
ien

to
s 
de
 la
 v
ida

co
tid
ian

a 
(ll
ev
ar
 u
n 
va
so
 ll
en
o 
o 
ali
m
en
to
s 
a 
la 
bo
ca
,l
lev
ar
 la

ma
no
 a 
la 
ca
ra
 o
 le
va
nt
ar
 el
 co

do
 y 
la 
ma

no
 d
e l
a m

es
a).
Só
lo 
el 
13

% 
de
 el
los
 no

 es
 ca
pa
z d
e l
ev
an
tar
 un

 pe
so
 po

r e
nc
im
a d

e l
a c
ab
ez
a.

Un
 te
rc
io
 d
e l
os
 su

jet
os
 ti
en
e m

ol
es
tia
s a
l h
ab
lar
 p
or
 te
léf
on
o 
(a

ca
us
a 
de
l p
es
o 
de
l t
elé

fo
no
).
Pa
ra
 e
l 4
5 
% 
de
 lo

s 
qu
e 
ut
iliz
an

m
áq
uin

a d
e 
es
cr
ibi
r o

 te
cla
do
,e
s n

ec
es
ar
io
 u
n 
so
po
rt
e 
pa
ra
 lo
s

co
do
s a
po
yá
nd
ol
os
 e
n 
la 
m
es
a o

 m
ed
ian

te
 u
n 
re
po
sa
br
az
os
.

• E
n 
lo
 q
ue
 re

sp
ec
ta
 al
 tr
as
to
rn
o 
fu
nc
io
na
l d
eb
id
o 
a l
os
 d
éf
ici
ts

de
 la
 ci
nt
ur
a p

élv
ica
 y 
de
 lo
s m

iem
br
os
 in
fer

io
re
s,
se
 d
ist
ing

ue
n

do
s
gr
up
os
:e
l p
rim

er
o 
(ap

ro
xim

ad
am

en
te
 e
l 4
0 
%)
 ti
en
e 
po
ca
s o

nin
gu
na
 di
fic
ult
ad
;e
l s
eg
un
do
 gr
up
o 
(ap

ro
xim

ad
am

en
te
 el
 60

 %
) e
stá

co
mp

ue
sto

 p
or
 in
div
idu

os
 cu

ya
 m
ov
ilid
ad
 es
 lim

ita
da
 o
 im

po
sib
le.
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CU
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TA
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FM
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Re
sul
tad

os

20

%
Pu
ed
e l
lev
ar
 u
n 
va
so

lle
no
 o
 a
lim
en
tos
 a
 la
 b
oc
a

Pu
ed
e l
lev
ar
 la

ma
no
 a
 la
 ca

ra

Pu
ed
e l
ev
an
ta
r u
n 
pe
so

po
r e
nc
im
a 
de
 la
 ca

be
za

Pu
ed
e p

ein
ar
se

co
n 
las
 d
os
 m
an
os

Pu
ed
e p

ein
ar
se

co
n 
un
a 
de
 la
s m

an
os

Pu
ed
e  
lev
an
tar
 d
e l
a 

me
sa
 el
 co
do
 y 
la 
ma

no

No
 sa
be

No
 p
ue
de
 h
ac
er

na
da
 d
e l
o 
ind
ica
do

Sin
 re
sp
ue
sta

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
-

ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.
 E
n
cu
es
ta

A
FM

.
C
a
p
a
ci
d
a
d
 f
u
n
ci
o
n
a
l 
d
e 
lo
s

m
ie
m
b
ro
s 
su
p
er
io
re
s.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
8 
/

Re
sp
ue
st
as
:9
63

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).
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D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
-

p
u
- 
lo
h
u
m
er
a
l.
 E
n
cu
es
ta
 A
FM

.
Fr
ec
u
en
ci
a
 d
el
 d
o
lo
r.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
26
2 
/ 
Re
sp
ue
st
as
:2
62
.

Un
a c
ua
rta
 pa
rte

 de
 lo
s s
uje

to
s q
ue
 ha
n

co
nt
es
tad

o 
m
en
cio

na
 la
s d
ific
ult
ad
es
de

co
m
un
ica
ció

n 
co
n 
el 
en
to
rn
o 
de
bid

as
a 
alg
un
as
 e
xp
re
sio

ne
s 
de
 s
u 
ro
str
o

(e
xp
re
siv
id
ad
 d

es
vir
tu
ad
a,

«f
ria
ld
ad

de
l 
ro
st
ro
»,

di
fic
ul
ta
d 

pa
ra
 r
eír

 o
so
nr
eír
).E

n o
ca
sio
ne
s e
sta
s d
ific
ult
ad
es

es
tán

 re
lac
io
na
da
s c

on
 u
na
 v
oz
 g
an
go
-

sa
(1
3 
%)
,d
ef
ec
to
s 
de
 a
rt
icu

lac
ió
n 
o

pr
on
un
cia
ció

n 
(2
5 
%)
 o
 la
 im

po
sib
ilid
ad

de
 h
ab
lar
 e
n 
vo
z a
lta
 (1
5 
%)
.

Ex
ist
en
 c
lar
as
 d
ific
ult
ad
es
 p
ar
a 
m
as
tic
ar
 lo
s a

lim
en
to
s e

n 
el 
8,4

% 
de
 lo
s c
as
os
 y 
lev
es
 e
n 
el 
20
,5 
%.
La
 d
eg
luc

ió
n 
es
 d
ifíc
il p

ar
a e

l
5,
5 
% 
de
 lo

s 
su
jet
os
 y
 a
lgo

 p
ro
bl
em

át
ica

 p
ar
a 
el 
15
 %
 d
e 
lo
s

m
ism

os
.

Es
ta
s d

ific
ult
ad
es
 h
an
 h
ec
ho
 c
on
su
lta
r 
a 
un
 fo

nia
tra

 a
l 1
0 
% 
de

lo
s s
uje

to
s.

PE
RC

EP
CI
Ó
N
 D

E 
LA
 E
VO

LU
CI
Ó
N
 D

E
LA
 E
N
FE
RM

ED
AD

La
 va
lor
ac
ión

 d
el 
rit
m
o 
ev
olu

tiv
o 
es
ba
sta

nt
e

ho
m
og
én
ea
,y
a 
qu
e 
la 
im
pr
es
ió
n 
de
 a
gr
av
a-

m
ien

to
 se
 p
ro
du
ce
 en

 el
 8
6 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s

en
fer
m
os
 d
e 
FS
H 

y 
só
lo
 e
l 8

 %
 n
o 
tie
ne

es
ta
 im

pr
es
ió
n.

El 
rit
m
o 
de
 a
gr
av
am

ien
to
 s
eñ
ala
do
 e
s 
co
n

gr
an
 f
re
cu
en
cia
 le

nt
o 
(5
6 
%)
.L
os
 b
ro
te
s

so
n 
cit
ad
os
 p
or
 e
l 3
3 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s y
 u
n

rit
m
o 
co
nt
inu

o 
po
r e

l 2
0 
%.

D
O
LO

R
Lo
s s
uje

to
s q

ue
 h
an
 c
on
te
sta
do
 la
 e
nc
ue
sta
 in
dic
an
 la
 e
xis
te
nc
ia

de
 d
ol
or
es
 m

uy
 fr
ec
ue
nt
es
,y
a 
se
an
 o
 n
o 
de
 o
rig
en
 m

us
cu
lar
.

Só
lo
 e
l 5
,5 
% 
de
 e
llo
s n

o 
lo
s p

ad
ec
e.

Co
n 
fre
cu
en
cia
 e
l d
ol
or
 e
stá

 p
re
se
nt
e 
de
 m
od
o 
co
tid
ian

o 
(y
 e
n

es
te
 c
as
o 
co
n 
pr
ed
om

ina
nc
ia 
fem

en
ina

,p
= 
0,0

01
,5
 g
ra
do
s 
de

lib
er
tad

),v
ar
ios
 d
ías
 a 
la 
se
m
an
a o

 al
gu
no
s d

ías
 al
 m
es
.S
u 
gr
av
ed
ad

no
 e
stá

 re
lac
io
na
da
 co

n 
la 
ed
ad
 d
e 
lo
s e

nfe
rm

os
.

Re
sul
tad

os D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

.
T
ie
m
p
o
 m

á
xi
m
o
 d
e 
m
a
rc
h
a

en
 t
er
re
n
o
 l
la
n
o
, 
si
n
 v
ie
n
to

(e
n
 m

in
u
to
s)
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
22
0 
/

Re
sp
ue
st
as
:2
20
.

0
10

20
30

40
50

De
 2
40
 a
 5
00

De
 1
5 
a 
30

De
 3
0 
a 
60

De
 6
0 
a 
12
0

De
 1
20
 a
 1
80

De
 1
80
 a
 2
40

Sin
 re
sp
ue
sta

De
 0
 a
 1
 m
inu
to

De
 1
 a
 5

De
 5
 a
 1
0

De
 1
0 
a 
15

%

%

50
40

30
20

10
0

Sin
 re
sp
ue
sta

Nu
nc
a

Alg
un
os
 d
ías
 a
l a
ño

Ca
si 
nu
nc
a

Alg
un
os
 d
ías
 a
l m

es

Alg
un
os
 d
ías
 

a 
la 
se
ma

na

To
do
s l
os
 d
ías
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EN
CU

ES
TA

 A
FM

12
-8

Re
sul
tad

os

Se
 d
es
cr
ibe

n c
om

o 
tra

sto
rn
os
 d
ol
or
os
os
 (3
6 %

),a
gu
jet
as
 (3
5 %

),
ca
lam

br
es
 (2

9 
%)
,a
rd
or
es
 (2

4 
%)
 o
 ti
ro
ne
s 
(2
0 
%)
 y
 a
pa
re
ce
n

ta
nt
o 
de
 m
od
o 
pe
rm

an
en
te
 co

m
o 
int
er
m
ite
nt
e.

Se
 lo
ca
liz
an
 so

br
e 
to
do
 e
n 
la 
co
lum

na
 (m

ás
 d
e 
la 
m
ita
d 
de
 lo
s

su
jet
os
),e

n 
la 
cin
tu
ra
 es
ca
pu
lar
 y 
en
 te
rc
er
 lu
ga
r e
n 
lo
s m

iem
br
os

inf
er
io
re
s.

Lo
s 
fac
to
re
s 
qu
e 
de
se
nc
ad
en
an
 e
l d

ol
or
 s
e 
vin

cu
lan

 e
se
nc
ial
-

m
en
te
 co

n 
el 
es
fu
er
zo
 (2
1 
%)
,la
 fa
tig
a (
16
 %
),e

l t
iem

po
 fr
ío
 o
 la

hu
m
ed
ad
 (1
4 
%)
 o
 co

n 
m
ala
s p

os
tu
ra
s (
12
 %
).

Ca
si 
la 
m
ita
d 
de
 lo
s s
uje

to
s (
43
 %
) u
til
iza
 an

tiá
lgi
co
s,
qu
e 
tie
ne
n

un
 e
fec

to
 p
os
iti
vo
 e
n 
el 
79
 %
 d
e 
lo
s c

as
os
.L
os
 p
ro
du
ct
os
 m
ás

ut
iliz
ad
os
 so

n 
el 
pa
ra
ce
tam

ol,
los
 an

tiin
fla
m
ato

rio
s n

o 
es
te
ro
ide

os
y l
os
 sa
lic
ila
do
s.
Lo
s b

añ
os
 y 
du
ch
as
 ca

lie
nt
es
 ti
en
en
 ta
m
bié

n 
un

fav
or
ab
le 
efe

ct
o 
an
tiá
lgi
co
.

TR
AT
AM

IE
N
TO

S 
• C

as
i l
a m

ita
d 
de
 la
s p

er
so
na
s c
on
 F
SH

 (4
7 
%)
 e
s a
te
nd
ida

 p
or

un
a r
ed
 d
e 
as
ist
en
cia
 e
sp
ec
ial
iza
da
.

• 
Se
 le

s 
ha
n 
pr
es
cr
ito
 m

ed
ica
m
en
to
s 
en
 e
l 2

7%
 d
e 
lo
s 
ca
so
s

(U
te
pl
ex
®
,v
ita
m
in
as
,v
as
od
ila
ta
do
re
s,
et
c.)
.S
us
 e
fe
ct
os
 s
on

po
sit
ivo

s e
n 
el 
39
 %
 d
e 
lo
s c

as
os
,n
o 
tie
ne
n 
efe

ct
o 
en
 e
l 5
5 
%

y 
so
n 
ne
ga
tiv
os
 e
n 
el 

6 
%.

Se
 h
an
 e
xp
er
im
en
ta
do
 e
fec

to
s

se
cu
nd
ar
io
s e

n 
el 
9 
% 
de
 lo
s c
as
os
.

• M
ás
 d
el 
70
 %
 d
e 
lo
s s
uje

to
s d

e 
es
ta
 e
nc
ue
sta

 so
n 
tra

ta
do
s p

or
un
 fi
sio

te
ra
pe
ut
a 
y 
en
 e
l 6
3 
% 
es
te
 tr
at
am

ien
to
 a
ba
rc
a 
to
do
 e
l

añ
o.
Es
to
s 
tr
at
am

ien
to
s 
co
ns
ist
en
 e
se
nc
ial
m
en
te
 e
n 
m
as
aje

s 
y

m
ov
iliz
ac
ió
n 
pa
siv
a 
y/o

 a
ct
iva
 a
sis
tid
a.
So
n 
de
 m

an
er
a 
m
uy

ge
ne
ra
liz
ad
a 
sa
tis
fac

to
rio

s 
(e
n 
el 
84
 %
) e

n 
re
lac
ió
n 
ta
nt
o 
co
n

el 
bie

ne
sta

r f
ísi
co
 c
om

o 
co
n 
el 
ps
ico

ló
gic
o 
qu
e 
es
to
s c

uid
ad
os

pr
op
or
cio

na
n.

En
tre

 a
qu
ell
os
 q
ue
 e
n 
el 
m
om

en
to
 d
e 
la 
en
cu
es
ta
 n
o 
es
ta
ba
n

sie
nd
o 
tr
at
ad
os
 p
or
 u
n 
fis
io
te
ra
pe
ut
a 
(c
er
ca
 d
el 
30
 %
 d
e 
las

pe
rs
on
as
 q
ue
 h
an
 co

nt
es
ta
do
) e
l 2
7 
% 
no
 h
ab
ían

 re
cib

ido
 n
un
ca

es
te
 tr
at
am

ien
to
.L
os
 r
es
ta
nt
es
 (7

3 
%)
 lo

 h
ab
ían

 in
te
rr
um

pid
o,

en
 su

 m
ay
or
 p
ar
te
 d
ur
an
te
 e
l a
ño
 p
os
te
rio
r a
l i
nic
io 
de
 la

en
fer
-

m
ed
ad
.L
as
 p
rin

cip
ale

s 
ra
zo
ne
s 
de
 e
st
a 
in
te
rr
up
ció

n 
so
n 
la

fal
ta
 d
e 
re
su
lta
do
s,
la 
fat
iga
,la

 fa
lta
 d
e 
tie
m
po
 y
 lo

s 
fis
io
te
ra
-

pe
ut
as
 in
co
m
pe
te
nt
es
 y/
o 
po
co
 ac

ce
sib
les
.

• E
l 4
2 
% 
de
 lo
s c

as
os
 u
til
iza
 c
om

o 
tra

ta
m
ien

to
 d
uc
ha
s y

 b
añ
os

ca
lie
nt
es
 y 
el 
72
 %
 p
er
cib

e 
un
a m

ejo
ría
 fu
nc
io
na
l.

• C
er
ca
 d
el 
25
 %
 d
e 
lo
s s

uj
et
os
 d
e 
la 
en
cu
es
ta
 u
til
iza
 si
lla
 d
e

ru
ed
as
 d
e 
m
od
o 
pe
rm

an
en
te
 u
 o
ca
sio

na
l.E

sto
s 
so
n 
lo
s 
ca
so
s

co
n 
tra

sto
rn
os
 fu
nc
io
na
les
 m
ás
 gr
av
es
.

El 
15
 %
 d
e 
los
 su

jet
os
 u
tili
za
 ay
ud
as
 p
ar
a l
os
 m
iem

br
os
 in
fer
ior
es

(a
nt
ieq

uin
os
,fé

ru
las
,z
ap
at
os
 o
rt
op
éd
ico

s,
et
c.)
,c
on
 u
n 
re
su
lta
-

do
 p
os
iti
vo
 e
n 
el 
94
 %
 d
e 
lo
s c
as
os
.

Se
 h
an
 r
eg
ist
ra
do
 in

te
rv
en
cio

ne
s 
qu
irú
rg
ica
s 
(o
m
op
ex
ia 
en
 e
l

ca
so
 m

ás
 fr
ec
ue
nt
e)
 p
ar
a 
el 
16
 %
 d
e 
pa
cie
nt
es
,c
on
 re

su
lta
do
s

ge
ne
ra
lm
en
te
 b
ue
no
s.

• S
ól
o 
ha
 si
do
 ne

ce
sa
ria
 as
ist
en
cia
 ps
ico

ló
gic
a p

ar
a e

l 1
0 %

 d
e l
os

su
jet
os
 e
nc
ue
sta

do
s.
Su
s r
es
ult
ad
os
 h
an
 si
do
 p
os
iti
vo
s e

n 
el 
77

% 
de
 lo

s 
ca
so
s.
Ha

n 
sid
o 
m
ay
or
ita
ria
m
en
te
 m

uje
re
s 
qu
ien

es
re
cu
rr
ier
on
 a 
es
ta
 as
ist
en
cia
 (p
 =
 0
,03

;1
 gr
ad
o 
de
 lib

er
ta
d)
.

VI
DA

 C
O
TI
D
IA
N
A

• E
l 7
0 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s e

nc
ue
sta

do
s n

ec
es
ita
 d
es
ca
ns
o 
diu

rn
o

co
tid
ian

am
en
te
 y
 s
e 
es
tim

a 
su
 d
ur
ac
ió
n 
m
ed
ia 
en
tre

  
30
 y
 9
0

m
inu

to
s.

Só
lo
 e
l 2
9 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s,
co
n 
pr
ed
om

ini
o 
fem

en
ino

 (p
 =
 0
,06

;
1 
gr
ad
o 
de
 li
be
rt
ad
) 
m
an
tie
ne
 u
na
 e
sp
ec
ial
 h
igi
en
e 
vit
al.

Lo
s

pa
cie
nt
es
 m
en
cio

na
n 
en
 p
rim

er
 lu
ga
r u

n 
ré
gim

en
 d
e 
ali
m
en
tac

ión
y l
ue
go
 el
 su
eñ
o.
En
 lo
 q
ue
 re
sp
ec
ta 
al 
ré
gim

en
 al
im
en
tic
io
 (1
5 
%)
,

las
 m
uje
re
s s
e s
om

et
en
 de

 m
ejo

r g
ra
do
 qu

e l
os
 ho

m
br
e(
p =

 0,
02
6;

1 
gr
ad
o 
de
 l
ib
er
ta
d)
.E

st
os
 r
eg
ím
en
es
 s
on
 v
ar
iad

os
 y
 s
us

re
su
lta
do
s p

os
iti
vo
s e

n 
el 
83
 %
 d
e 
lo
s c
as
os
.

• L
os
 a
co
nt
ec
im
ien

to
s 
de
 s
u 
vid

a 
pu
ed
en
,p
ar
a 
el 
48
 %
 d
e 
lo
s

su
jet
os

en
cu
es
tad

os
,te
ne
r 
inf
lue

nc
ia 

so
br
e 
la 

ev
ol
uc
ió
n 
de
 s
u

en
fer
m
ed
ad
 (
fal
lec
im
ien

to
s,
ac
cid
en
te
s 
en
 l
a 
fam

ilia
,a
ns
ied

ad
,

es
tré

s,
em

oc
io
ne
s,
dif
icu
lta
de
s 
en
 e
l t
ra
ba
jo,

fat
iga
).
La
s 
m
uje

re
s

ac
us
an
 c
on
 m
ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia 
 lo
s f
all
ec
im
ien

to
s (
89
 %
 fr
en
te
 a
l

11
 %
),
lo
s 
ac
cid
en
te
s 
y 
lo
s 
su
ce
so
s 
fam

ilia
re
s,
m
ien

tra
s 
qu
e 
lo
s

ho
m
br
es
 m
en
cio

na
n 
co
n 
fre
cu
en
cia
 la
s d

ific
ult
ad
es
 e
n 
el 
tra
ba
jo.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
E
fe
ct
o
s 
d
e 
la
 f
is
io
te
ra
p
ia
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
13
5 
co
nt
es
ta
cio
ne
s.

Re
sp
ue
st
as
:1
93
 (
po
sib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

Ef
ec
to
s d

e 
la
 f
isi
ot
er
ap

ia
%

Bie
ne
sta
r,a

liv
io,
op
tim

ism
o

28
M
ejo
ra
 d
e l
a 
ela
sti
cid
ad
 lig
am

en
tos
a

23
M
en
os
 d
olo
r -
 m
en
os
 a
nt
iál
gic
os

16
M
an
ten

im
ien
to,
co
ns
er
va
ció
n 

14
M
ejo
r m

ov
ilid
ad

14
Di
ste
ns
ión
,re

laj
ac
ión

13
M
ejo
ra
 d
el 
ton

o 
mu

scu
lar

10
M
ás
 fu
er
za
,m

en
os
 fa
tig
a

10
Co
ns
er
va
ció
n 
de
 la
 ca

pa
cid
ad
 re
sp
ira
tor
ia

6
Fre

no
 d
e l
a 
ev
olu
ció
n 
de
 la
 en

fer
me

da
d

5
M
ejo
r e
sta
bil
ida
d,
me

no
s c
aíd
as

4
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Ac
on

te
ci
m
ie
nt
os
 p
er
tu
rb
ad
or
es

n 
%

Sin
 re
sp
ue
sta

15
3

56
,6

Fa
lle
cim

ien
tos
 o
 a
cc
ide
nt
es
 en

 la
 fa
mi
lia

27
10
,0

An
sie
da
d,
es
tré
s,
em

oc
ion
es
,e
tc.

24
8,9

Di
fic
ult
ad
es
 en

 el
 tr
ab
ajo

19
7,0

Fa
tig
a

18
6,6

Ac
cid
en
tes
 (c
ar
ret
era

,tr
ab
ajo
,e
tc.
)

13
4,8

Em
ba
ra
zo
,n
ac
im
ien
to

9
3,3

Di
vo
rci
o,
ru
pt
ur
a

7
2,6

Ac
tiv
ida
d 
de
po
rti
va

5
1,8

Di
fic
ult
ad
es
 fin

an
cie
ra
s

5
1,8

Int
er
ve
nc
ión
 q
uir
úr
gic
a

5
1,8

Tra
sla
do
,p
rob

lem
as
 d
e a

loj
am

ien
to

4
1,5

Pro
ble
ma

s
4

1,5
Es
ta
do
 d
ep
res
ivo
,d
ep
res
ión

4
1,5

Frí
o,
ca
mb

ios
 d
e t
iem

po
3

1,1
En
fer
me

da
d 
int
er
cu
rre
nt
e

3 
1,1

Pro
ble
ma

s f
am

ilia
res

3
1,1

Ad
elg
az
am

ien
to

2
0,7

Pu
be
rta
d,
ad
ole
sce

nc
ia

2
0,7

Co
mu

nic
ac
ión
 d
el 
dia
gn
ós
tic
o

1
0,4

Co
nt
ra
ce
pc
ión
 o
ra
l

1
0,4

Di
fic
ult
ad
es
 en

 la
 ed

uc
ac
ión
 d
e n

iño
s a
fec
ta
do
s

1
0,4

De
sp
ido

1
0,4

M
en
op
au
sia

1
0,4

Ne
ce
sid
ad
 d
e u

sa
r s
illa
 d
e r
ue
da
s

1
0,4

La
s p
er
so
na
s c
on
 FS

H 
qu
e h

an
 co

nt
es
tad

o 
la 
en
cu
es
ta 
m
en
cio

na
n

so
br
e 
to
do
,c
om

o 
ot
ro
s 
pr
ob
le
m
as
 d
e 
sa
lu
d 
añ
ad
id
os
,l
os

pr
ob
lem

as
 d
e 
so
br
ep
es
o 
y o

be
sid
ad
.

• P
ar
a e

l 4
4 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s e
s n

ec
es
ar
ia 
la 
ay
ud
a d

e 
un
 as
ist
en
te

pa
ra
 re

ali
za
r a
lgu

no
s a
ct
os
 (s
ob
re
 to

do
 a 
pa
rt
ir 
de
 lo
s 3

0 
añ
os
)

y 
pa
ra
 e
l 1
4 
% 
es
ta
 n
ec
es
id
ad
 e
s 
pe
rm

an
en
te
 (s
ob
re
 to

do
 a

pa
rt
ir 
de
 lo
s 5

0 
añ
os
).

Al
go
 m
en
os
 d
e 
la 
m
ita
d 
de
 lo
s e

nc
ue
sta

do
s q

ue
 h
an
 co

nt
es
ta
do

no
 n
ec
es
ita
 re

cu
rr
ir 
a n

ing
un
a a
yu
da
 té
cn
ica
.P
or
 e
l c
on
tra

rio
,la

ot
ra
 m
ita
d 
ut
iliz
a n

um
er
os
os
 ti
po
s d

e 
ay
ud
as
.

Al
 m
en
os
 e
l 2
4 
% 
de
 lo
s p

ac
ien

te
s d

e 
es
ta
 e
nc
ue
st
a u

til
iza
 u
na

sil
la 

de
 r
ue
da
s 
m
an
ua
l o

 e
lé
ct
ric

a 
(d
e 
m
od
o 
oc
as
io
na
l o

pe
rm

an
en
te
).
La
 fr
ec
ue
nc
ia 
de
 e
sta

 u
til
iza
ció

n 
au
m
en
ta
 c
on
 la

ed
ad
.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r 
fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
A
co
n
te
ci
m
ie
n
to
s 
q
u
e 
in
fl
u
ye
n
 s
o
b
re

la
 e
vo
lu
ci
ó
n
 d
e 
la
 e
n
fe
rm

ed
a
d
.

Fr
ec
ue
nc
ia
 y
 p
or
ce
nt
aj
es
 s
ob
re
 2
70
 p
er
so
na
s.
Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
11
8 
/

Re
sp
ue
st
as
:1
63
 (
po
sib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).

50
10

20
30

40

%

0

Sil
la 
ma

nu
al

Ni
ng
un
a 
ay
ud
a 
téc
nic
a

Sin
 re
sp
ue
sta

Sil
la 
de
 ru
ed
as
 el
éc
tri
ca

Sc
oo
ter
 el
éc
tri
co

Ap
ar
at
o 
de
 ve
nt
ila
ció
n

Ele
va
do
r d
e e

nfe
rm
os

Ve
rti
ca
liz
ad
or

W
C 
ele
va
do
r

Ot
ros

Te
léf
on
o 
«m

an
os
 lib

res
»

M
icr
oo
rd
en
ad
or

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
T
ip
o
s 
d
e

a
yu
d
a
s 
té
cn
ic
a
s 
u
ti
li
za
d
a
s.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

Co
nt
es
ta
cio
ne
s:
24
5 
/

Re
sp
ue
st
as
:3
89

(p
os
ib
ilid
ad
 d
e 
re
sp
ue
st
a 
m
úl
tip
le
).
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EN
CU
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TA

 A
FM
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-9

Re
sul
tad

os

   
   
  



EN
CU

ES
TA

 A
FM

12
-1
0

Re
sul
tad

os

• P
od
ían

 c
on
du
cir
 a
ut
om

óv
ile
s 1

55
 p
er
so
na
s e

nc
ue
sta

da
s.
En
 e
l

28
 %
 d
e 
lo
s c
as
os
 h
ab
ía 
sid
o 
ne
ce
sa
rio

 re
ali
za
r a
da
pt
ac
io
ne
s e

n
el 

ve
híc

ulo
 (
dir
ec
ció

n 
as
ist
ida

,e
lev
alu

na
s 
elé

ct
ric
o,
ca
m
bio

 d
e

m
ar
ch
as
 au

to
m
át
ico

,m
an
do
s e

n 
el 
vo
lan

te
,e
tc
.).

• A
 m
ed
ida
 qu

e e
vo
luc
ion

a l
a e
nfe

rm
ed
ad
,la
s a
cti
vid
ad
es
 de

 o
cio

 de
lo
s e

nfe
rm

os
 d
e 
FS
H 
se
 o
rie
nt
an
 e
se
nc
ial
m
en
te
 h
ac
ia 
el 
ám

bit
o

cu
ltu

ra
l (
en
 e
l 7

4 
% 
de
 lo

s 
ca
so
s)
,m

ie
nt
ra
s 
qu
e 
tie
nd
en
 a

dis
m
inu

ir 
las
 ac

tiv
ida

de
s q

ue
,c
om

o 
el 
de
po
rt
e,
ex
ige
n 
es
fu
er
zo
s

fís
ico

s.
La
s l
im
ita
cio

ne
s c
ita
da
s c
on
 m
ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia 
so
n 
lo
s p

ro
ble

m
as

en
 lo
s t
ra
ns
po
rt
es
 y
 e
n 
lo
s d

es
pla

za
m
ien

to
s,
las
 d
ific
ult
ad
es
 d
e

ac
ce
so
 a 
es
pe
ct
ác
ulo

s y
 la
s d

ific
ult
ad
es
 d
ur
an
te
 lo
s v
iaj
es
.

VI
DA

 P
RO

FE
SIO

N
AL

 Y
 S
O
CI
AL

•E
l 3
7 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s q
ue
 h
an
 co

nt
es
tad

o 
la 
en
cu
es
ta 
m
an
te
nía
n

un
a 
ac
tiv
ida

d 
pr
of
es
io
na
l (
no
 s
e 
inc

luy
en
 lo

s 
es
tu
dia

nt
es
 n
i l
os

jub
ila
do
s),
co
n 
m
ay
or
ía 
m
as
cu
lin
a (
ce
rc
a d

el 
50
 %
,fr
en
te
 al
 2
5 
%

de
 la
s m

uje
re
s).

Pa
ra
 lo
s i
na
ct
ivo

s,
la 
ca
us
a 
ind

ica
da
 c
on
 m
ay
or
 fr
ec
ue
nc
ia 
es
 u
n

tra
sto

rn
o 
fu
nc
io
na
l g
ra
ve
.

La
s  
pr
inc

ipa
les
 in
cid

en
cia
s q

ue
 af
ec
ta
n 
a l
a v

ida
 p
ro
fes
io
na
l s
on

la 
lim

ita
ció

n 
de
 lo
s e

sfu
er
zo
s f
ísi
co
s p

os
ibl
es
,lo

s p
ro
ble

m
as
 d
e

tra
ns
po
rt
e,
lo
s c

am
bio

s i
m
pu
es
to
s,
las
 re

co
nv
er
sio

ne
s (
30
 %
 d
e

lo
s c
as
os
),
las
 in
te
rr
up
cio

ne
s d

el 
tra

ba
jo
 y 
la 
fat
iga
.

N
o 
so
n m

uy
 es
pe
cia
les
 la
s c
on
dic
ion

es
 re
qu
er
ida
s p
ar
a l
a a
cti
vid
ad

pr
of
es
io
na
l,
ya
 q
ue
 e
l 7

0 
% 
de
 lo

s 
su
jet
os
 a
ct
ivo

s 
tra

ba
jab

a 
a

tie
m
po
 co

m
ple

to
,e
l 8
 %
 a 
m
ed
ia 
jor
na
da
,e
l 1
3 
% 
a t
iem

po
 p
ar
cia
l

y e
l 9
 %
 e
n 
su
 d
om

ici
lio
.

El 
41
 %
 d
e 
lo
s 
su
jet
os
 a
ct
ivo

s 
ne
ce
sit
ab
a 
la 
ad
ap
ta
ció

n 
de
 s
u

pu
es
to
 d
e 
tra

ba
jo
 y,
po
r e

ste
 m
ot
ivo

,s
e 
ha
bía

 lle
va
do
 a 
ca
bo
 e
n

el 
48
 %
 d
e 
es
to
s c
as
os
.

• E
n 
lo
 q
ue
 re

sp
ec
ta
 a
l a
lo
jam

ien
to
,e
l 4
3 
% 
de
 lo
s s
uje

to
s v

ive
en
 u
na
 ca
sa
 co

n 
dif
icu
lta
de
s d

e 
ac
es
o 
y e

l 3
4 
% 
ha
 d
eb
ido

 re
ali
za
r

ad
ap
tac

ion
es
 p
ar
a 
fac
ilit
ar
 la
 a
cc
es
ibi
lid
ad
.L
os
 ti
po
s d

e 
ad
ap
tac
ión

cit
ad
os
 c
on
 m

ay
or
 f
re
cu
en
cia
 s
on
 la

 c
re
ac
ió
n 
de
 r
am

pa
s,
la

su
pr
es
ió
n 
de
 e
sc
alo

ne
s y
 e
l e
ns
an
ch
am

ien
to
 d
e 
lo
s a
cc
es
os
.

La
s c

ar
ac
te
rís
tic
as
 e
sp
ec
ífic
as
 d
e 
un
 g
ru
po
 c
on
 a
fec

ta
ció

n 
gr
av
e

(p
= 
0,0

3;
3 
gr
ad
os
 d
e 
lib
er
tad

) s
on
 la
 im

po
sib
ilid
ad
 d
e 
lev
an
tar
se

de
 u
n 
as
ien

to
,e
l u
so
 si
ste

m
át
ico

 d
e 
un
a a
yu
da
 p
ar
a a
nd
ar,
la 
vid

a
en
 u
na
 vi
vie
nd
a s
in 
dif
icu

lta
de
s d

e 
ac
ce
so
 y 
ha
be
r l
lev
ad
o 
a c

ab
o

ad
ap
ta
cio

ne
s.

D
is
tr
o
fi
a
 m

u
sc
u
la
r

fa
ci
o
es
ca
p
u
lo
h
u
m
er
a
l.

E
n
cu
es
ta
 A
FM

. 
Su
je
to
s

a
ct
iv
o
s 
p
o
r 
tr
a
m
o
s 
d
e

ed
a
d
.

Po
rc
en
ta
je
s 
so
br
e 
27
0 
pe
rs
on
as
.

To
ta
l

De
 6
0 
a 
85
 a
ño
s

De
 5
0 
a 
60
 a
ño
s

De
 4
0 
a 
50
 a
ño
s

De
 3
0 
a 
40
 a
ño
s

De
 2
0 
a 
30
 a
ño
s

De
 1
0 
a 
20
 a
ño
s

% 
de

ac
tiv
os

60
50

40
30

0
20

10
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D
eb
e 
cu
br
ir 
só
lo
 u
n 
cu
es
tio
na
rio
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