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RESUMEN

Un enfermo de 24 aios, que previamente habia sido diagnosticado de enferme-
dad de McArdle, present6 insuficiencia renal aguda después de ejercicio intenso.
A su ingreso, los niveles séricos de mioglobina y enzimas musculares estaban
muy altos. Se observé en determinaciones seriadas un descenso paralelo en la
fase anurica pero no habia correlacién entre ellas. La funcién renal se recuper6 y
la mioglobina sérica volvié a los niveles normales, las enzimas musculares perma-
necian elevadas meses mas tarde.

Palabras clave: Enfermedad de McArdle. Mioglobina. Rabdomiolisis.

SUMMARY

A 24 years old patient, previously diagnosed of McArdie's disease, suffered
acute renal failure following intensive physical exercise. On admission, the serum
levels of myoglobin and muscle enzymes were very high. Serial determinations,
performed for the first time in this disease, showed a parallel decrease during the
anuric phase but no relationship between them. The patient recovered normal
renal function within thirty days and serum mioglobin returned to the normal level

but muscle enzymes levels remamed abnormally high four months later.
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INTRODUCCION

La enfermedad de McArdie es un cuadro clinico poco
frecuente, caracterizado por intolerancia al ejercicio, ¢a-
lambres musculares y mioglobinuria. La alteracién bio-
quimica especifica es una deficiencia total o parcial de
miofosforilasa, enzima que cataliza el desdoblamiento
del glucégeno a glucosa-1-fosfato 2. Se han descrito
previamente en esta enfermedad episodios de fracaso
renal agudo mioglobindrico >°. Nosotros presentamos un
nuevo caso en el que se determiné la mioglobina sérica
de forma seriada.

CASO CLINICO

Un vardn de 24 afos.de edad ingresé en el hospital por anu-
ria. Dos dias antes del ingreso, después de un ejercicio intenso
(correr 100 metros), presentd pérdida brusca de fuerza en pier-
nas y caida al suelo. Posteriormente comenzo6 con molestias-en
" espalda y muslos-con dificultad para la deambulacién, nauseas,
vomitos, emisién de orina oscura y oliguria progresiva. En sus
antecedentes habia estado bien hasta los 12 afios en que co-

menzé a presentar episbdios de pérdida de fuerza muscular en

" las extremidades inferiores desencadenados por el ejercicio. En

1970 ingresé en otro hospital y fue diagnosticado de enferme-
dad de McArdle. La respuesta del lactato al ejercicio durante la

_isquemia fue negativa, no se objetivé aumento de acido lactico y

el electromiograma en reposo fue normal. La biopsia muscular
mostré depoésitos PAS positivos en el sarcolema muscular, el
contenido de glucégeno fue de 3,5 g/kg. de peso neto y no se
detecté actividad de fosforilasa. . .

En la historia familiar, su padre y su hermano padecian sinto-
mas similares. No habia consanguinidad entre los padres.

A la exploracion era un varén asténico, en buen estado gene-
ral. Afebril, PA 120/70 mmHg, pulso 90. Los musculos de Ia es-
palda eran dolorosos y presentaba una disminucién de fuerza
en las extremidades inferiores. El resto. de- la exploracion fue
normal.

Los resultados analiticos fueron los sngunentes Hb. 16,6 g/di.,
Hto. 44,7 %, leucocitos 11.600 mm? con-férmula normal. Urea

- sérica 156 mg/dl., creatinina 2,6 mg/dl., sodio 130 mEg/\., pota-
.sio 5 mEq/l., cloro 91 mEg/., bicarbonato 16,6 mEg/l., glucosa

117 mg/dl., fésforo 7,7 mg/dl., calcio 8,5 mg/dl., &cido Grico 15
mg/dl. Proteinas totales 7,6 g/dl., CPK 70.000 UI/. (normal 0-
150 UI/L.), LDH 8.812 U/I. (normal 150-450 UI/L), GPT-362 U,
(normal hasta 40 UI).), aldolasa 44 UI/L (normal 0,5-3,1 ui/l.),
fosfatasa alcalina 66'Ul/I. (normal 60-250 U}/.). La orina era de
color oscuro, densidad 1.01Q, pH 6; proteinas 6 g/l., glucosa ne-
gativa; el test de la ortotoluidina fue positivo; el sedimento con- .
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tenia 3-4 hematies y de 4-6 leucocitos por campo. Se determiné
la mioglobina sérica por radioinmunoensayo usando un Kit co-
mercial (Sorin Biomédica), y fue 4.410 ng/ml. (normal 8-80
ng/ml.). Los estudios radiolégicos de térax y abdomen fueron
normales. El electrocardiograma fue normal.

El enfermo permanecié anurico durante los primeros 8 dias
del ingreso y se le realizaron dos didlisis peritoneales en los
dias segundo y octavo.

Las actividades enzimaticas y la mioglobina sérica descendie-
ron rapidamente. Un mes después de su admisién la urea y la
creatinina sérica eran normales, pero persistian elevados algu-
nos enzimas: CPK 444 Ul/l., mioglobina 84 ng/ml. (Fig. 1).
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Fig. 1.—Curso clinico del enfermo. PD = Didlisis peritoneal

DISCUSION

Como en los casos previamente descritos en la enfer-
medad de McArdle el fracaso renal agudo se produjo
después de ejercicio intenso >“. En nuestro caso esta-
ban presentes algunas de las manifestacicnes del fraca-
so renal agudo mioglobintrico 5. Habia un aumento im-
portante de la creatinina respecto a la urea, una eleva-
cién de acido urico mayor que en la insuficiencia renal
aguda de otra etiologia (11,8 = 1,6 mg/dl.) y un curso
clinico favorable. No encontramos sin embargo hipocal-
cemia en la fase oligdrica ni hipercalcemia en la fase po-
lidrica como ha sido descrito 3578, Aunque no se deter-
mind mioglobina en orina, la positividad del test de orto-
toluidina, en ausencia de hematuria y con elevacion de la
actividad enzimatica, sugiere su presencia.

Los valores iniciales de mioglobina sérica fueron infe-
riores a los de SCHLESINGER y cols. ® en dos enfermos
con fallo renal agudo mioglobindrico por virus de herpes
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y dentro de los encontrados por DEmos y cols. '° en re-
clutas con rabdomiolisis sin fallo renal, lo que indicaria
que no conocemos el nivel de toxicidad renal y que éste
puede variar. El descenso de mioglobina fue paralelo al
de las actividades enzimaticas (CPK, LDH, GOT, GPT),
pero los niveles normales se alcanzaron antes. En cual-
quiercaso, nohemospodidoconfirmarla intima correlacién
entremioglobina y enzimas sefialada por OLERUP y cols.'*.

En la enfermedad de McArdle, como en otras condicio--
nes, la rabdomiolisis es posiblemente debida a una dis-
minucion o alteracion de la capacidad para utilizar sus-
tratos de energia en el muasculo, que se manifiesta por
sintomatologia clinica, aumento de enzimas musculares,
mioglobinemia y mioglobinuria ?

La rabdomiolisis con mioglobinuria y fallo renal agudo
ha sido observada enmuchas situaciones 3681215 S ha
estimadoenalgunasseries que el fracasorenal agudo por
mioglobina constituyeentre el 5-7 %de todos los casos ”®

Se han propuesto varios mecanismos para explicar el
fallo renal: obstruccion tubular por proteinas del heme 7,
redistribucién o disminuciéon del flujo sanguineo re-
nal 387, toxicidad de la mioglobina y precipitacion del &ci-
do urico en el tGbulo asociado con la accién de la mioglo-
bina ’

Finalmente, el hecho de que el padre y un hermano
presentasen una sintomatologia similar al enfermo estu-
diado sugieren una herencia dominante '®
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