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Glucogenosis tipo Il en un cachorro Rottweiler.

Type Il glycogenosis in a Rottweiler puppy.
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Se presentd a la consulta a la FCV un canino macho
Rottweiler de 4 meses de edad debido a intolerancia al
gjercicio, anormalidad en la marcha y dificultad para
incorporarse, de 20 dias de evolucion. Se percibieron
intenso dolor en los musculos apendiculares y troncales y
hepatomegalia. La ejecucién de los reflejos espinales fue
anormal, con persistencia de los mismos y temblores de
los grupos musculares involucrados. El pulso era débil.
Mediante Rx se pusieron en evidencia cardio y
hepatomegalia. Se constataron hipercolesterolemia (4.16
g/l) y CPK elevada (125 Un/L). El frotis sanguineo resulté
negativo para Hepatozoon La titulacion de anticuerpos
contra Toxoplasma y Neospora resultd negativa. Se
remitieron muestras de musculos isquiotibiales y psoas
para estudios histopatolégico y ultraestructural.
Microscopicamente, se hallaron lesiones compatibles con
atrofia (fibras de diametro pequefio y dispar, aumento en
el espesor de endo y perimisio) y cambios degenerativos
como pérdida de estriaciones, aspecto esmerilado de las
fibras, desorganizacion miofibrilar, es decir, estados
variables de degeneracion hialina, flocular y mionecrosis.
Los histiocitos observados fueron escasos. No se obser-
varon miotubos de regeneracion, areas de hipertrofia ni
mineralizacion distréfica sarcoplasmica. Se observaron
acumulos escasos e irregulares de material PAS +. Con la
técnica de van Gieson se resaltaron los cambios atréficos.
Ultraestructuralmente, se observd abundante material
electrondenso en granulos, subsarcolémico, intermio-
fibrilar e intralisosomal, compatible con glucégeno. A la
semana siguiente el paciente muri6 como consecuencia
de una gastroenteritis aguda y no se autorizd la
realizacién de la necropsia.

En el caso presentado, la intolerancia al ejercicio, las
anormalidades en la marcha, el dolor muscular, el examen
neurologico, el valor de CPK permitieron establecer el
diagnéstico de enfermedad muscular. Estas pueden
obedecer a procesos inflamatorios, metabdlicos o here-
ditarios (distrofia muscular ligada al X -enfermedad de
Duchenne-, miotonia, alteraciones en el depdsito de
lipidos, glucogenosis, alteraciones mitocondriales, entre
otras). Se descartaron las miopatias inflamatorias de
origen infeccioso mas frecuentes en nuestro medio. La

edad de comienzo de la afeccién, el cuadro clinico, los
resultados de laboratorio, los hallazgos radiolégicos y
ecocardiograficos eran consistentes con una miopatia
hereditaria. Microscépicamente se hallaron lesiones com-
patibles con procesos atréficos que, en ausencia de
denervacion, desuso, caquexia o enfermedad endocrina,
se calific6 como atrofia miopatica (coexistente con otras
lesiones musculares). Las estructuras electrondensas en
granulos, tanto en forma de inclusiones como intra-
lisosomales, fueron compatibles con glucégeno; en
fendmenos de atrofia no relacionados con estas enti-
dades, los granulos de glucdégeno debieran ser mas
escasos que lo normal debido a la autofagia. El conjunto
de lesiones fue compatible con glucogenosis (enfermedad
por almacenamiento causada por una deficiencia
enzimatica en el metabolismo glucolitico). En las distrofias
musculares homélogas a las enfermedades de Duchenne
y Becker (de los humanos) también se observan
degeneracion, atrofia y fibrosis. Sin embargo, éstas se
caracterizan ademas por presentar evidentes areas de
regeneracion, hipertrofia y mineralizacion masiva y el
glucégeno muscular no es excesivo ni presenta la ubi-
cacion descripta en este caso. La atrofia y degeneracion
se explican, principalmente, por la produccién inadecuada
de energia y, en menor medida, por la destruccién de la
estructura miofibrilar debido al acumulo anormal del glu-
cégeno. El hallazgo de depésitos intralisosomales apoya
la presuncién de la carencia de una hidrolasa acida (como
la a1-4 glucosidasa acida), que caracteriza a la
glucogenosis tipo Il o enfermedad de Pompe (la unica
enfermedad lisosémica entre las diversas glucogenosis
descriptas en caninos). Esta suposicion se fundamenta,
ademas, en la cardiomegalia y hepatomegalia (con
hipercolesterolemia) debidas al depdsito multiorganico de
glucégeno descripto en la glucogenosis tipo Il. Ya que los
datos de resefia, anamnesis, examen fisico, hallazgos de
laboratorio, histopatoldgicos y ultraestructurales fueron
concordantes se formul6 el diagnéstico de glucogenosis
tipo Il, a pesar de no haberse realizado la medicién de la
enzima a1-4 glucosidasa acida por no contar con el
laboratorio especializado.
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