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Introducción 

Considerando la abundancia de problemas 
crónicos, degenerativos e incurables conteni
dos dentro del grupo de padecimientos neuro
musculares, no es de extrañar que muchos 
clínicos hagan tabla rasa de este grupo de 
enfermedades y le concedan un interés tera
péutico secundario. Esto ha conducido a la 
deplorable situación que prevalece en la prác
tica médica cotidiana en la que se evidencia un 
casi nulo interés por diagnosticar y definir la 
curabilidad de éstos casos, lo que va apareja
do a una apatía general por adquirir los nue
vos conocimientos que hay acerca del trata
miento y la profilaxis de éstos males. 

La presente discusión tiene el propósito de 
corregir ambas fallas, pero tiene dedicatoria 
especial para quienes poseen la máxima opor
tunidad de detectar tempranamente estos 
problemas y ser, consecuentemente, los artífi
ces de su tratamiento oportuno. Estos son, sín 
duda, todos los médicos que en su práctica 
diaria tengan que confrontar estos problemas 
en sus etapas más tempranas, que son, simul
táneamente, las de máxima dificultad diag
nóstica y las de óptima oportunidad terapéu
tica. 

Los participantes de la discusión coordina
da somos, especialistas cuya limitante mayor 
está en depender de otros para lograr el acer
camiento adecuado a los pacientes a quienes 
creemos poder ayudar. El constatar periódi
camente retrasos, omisiones y errores en el 
manejo de éstos enfermos sólo ha sido una 
motivación más para presentar el material 
que aquí se incluye . El tema de las enfermeda
des neuromusculares es mucho más vasto de 
lo que aquí podremos tratar e incluye la ana
tomía , fisiología y bioquímica del nervio y 

músculo tanto en su estado normal como pa
tológico, la clasificación de sus padecimientos 
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y la correspondiente descripción de los cua
dros clínicos. Tan amplia panorámica podrá 
obtenerse de la revisión de alguno de los exce
lentes tratados existentes sobre la materia27 y 
del estudio de la clasificación propuesta por la 
Federación Mundial de Neurología cuya tra
ducción ofrecemos en el cuadro 1. En contras
te con lo anterior ofrecemos (cuadro 2) una 
lista elaborada por nosotros de padecimien
tos neuromusculares cuyo tratamiento va más 
allá del recurso habitual de la fisiatría, aplica
ción de férulas y demás medidas de apoyo. 

De la revisión de ambos cuadros puede 
surgir la explicación del presente trabajo. 

Los problemas neuromusculares 
se pueden manifestar con altera
ciones de las actividades de la vi
da diaria que reflejan afectación 
motora o de la sensibilidad o bien 
dolor en relación o no con ejerci
cio. La exploración física será de
finitiva para el diagnóstico y más 
útil si separa la general, de la neu
rológica. En la Inspección gene
ral hay que prestar especial aten
ción a los cambios de actitud y a 
las deformidades que puedan re
sultar de alteración motora. Es 
Imperioso estudiar la marcha y 
evidenciar la facilidad o dificultad 
con que el paciente cambia de 
posición. Entonces se decide si 
se procede a un examen más cui
dadoso del sistema neuromuscu
lar. El examen muscular manual 
clásico presupone el estudio de 
gran número de músculos y su 
clasificación que puede simplifi-
carse usando la técnica lsométri
ca. 

Coordinador Ini-
ciaremos nuestras 
preguntas con la 
más elemental de 
todas. ¿En qué for
ma puede el clínico, 
al confrontarse ante 
un enfermo, con
cluir que tiene un 
problema neuro
muscular de alguna 
clase? 
Dr. Gutlérrez Es-
tos padecimientos 
pueden manifestar
se con alteraciones 
en las actividades 
de la vida diaria 
(marcha, cuidados 
de la propia perso
na, desempeño en el 
trabajo, etc.) que 
reflejan una altera
ción motora o con 
síntomas deficita
rios o irritativos de 
la sensibilidad 

(adormecimiento o dolor) los cuáles pueden 
expresarse menos claramente. 

Si el síntoma de presentación es el dolor, el 
clínico tendrá en mente la posibilidad de que 
este se deba a atrapamiento nervioso (síndro
me de compresión radicular o de nervio peri
férico), o se origine en los músculos mismos 

sea a consecutncia del ejercicio o sin mediar 
éste. En cualquier caso la exploración física 

4 

será más definitiva y su utilidad podría incre
mentarse separando la exploración general de 
la neurológica. La realización de ambas, espe
cialmente la segunda, de manera detallada 
presupone tiempo suficiente y este elemento 
no siempre abunda en algunas clínicas en ex
ceso atareadas. 
Coordinador ¿Existe una manera de conci
liar la falta de tiempo con la necesidad de 
descubrir lo pertinente en este tipo de pacien

tes? 
Dr. Gutiérrez En la inspección general debe
rá prestarse atención especial a los cambios de 
actitud y las deformidades que pudiesen resul
tar de una limitación motora. El que el pa
ciente entre a consulta por su propio pie o 
requiera de ayuda, el que pueda quitarse la 
ropa fácilmente o presente dificultades para 
ello, el volumen de su voz, su respiración y la 
calidad de su marcha constituyen datos claves 
en este tipo de problemas. La realización de 
un examen neurológico completo será siem
pre deseable pero en caso de no poderse efec
tuar resulta imperioso el estudiar la marcha 
en sus distintas modalidades y tratar de evi
denciar la facilidad o la dificultad con que el 
paciente cambia de la posición de acostado a 
la de pie, la forma en que se sienta y la forma 
como se levanta. Esto último constituye la 
maniobra de Gowers que puede ser "patog
nomónica" de ciertas miopatías. La explora
ción deberá hacerse con el paciente descubier
to y de preferencia observarlo de tal forma 
que se propicie el estudio comparativo de los 
miembros, el tronco y el cuello. La explora
ción visual deberá optimizarse con una buena 
iluminación que permitirá descubrir deformi
dades musculares, pseudo hipertrofias y fasci
culaciones. 

Una vez que se han hecho las verificaciones 
anteriores (que en sí consumen poco tiempo) 
se podrá decidir si es necesario proceder con 
un examen más cuidadoso del sistema neuro
m uscular. Este puede considerarse una va
riante del examen neurológico el cuál, en 
nuestra época, es algo más que un inventario 
rutinario de reflejos y funciones sensitivas y 
motoras. 

El examen muscular manual clásico presu
pone el estudio de un gran número de múscu-
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Mesa redonda 

Cuadro 1. Flujograma de neurom1opat1as tratables y evitables 

Paciente con falla motora 

l 
Investigue: evolución , problemas para la marcha, para vestirse , para la al imentación, 
alteraciones en la sensibi lidad, dolor, enfermedad asociada. Antecedentes. 

! 
Explore: cambios de actitud , deformidades, habilidad para desvestirse, volumen de la voz, 
respi ración, cal idad de la marcha, maniobra de Gowers, atrofias, pseudohipertrofias, 
fasc iculaciones, fuerza muscular, fat igabilidad, alteraciones de la sensibilfdad , dolor a la 
presión de masas musculares, enfermedad asociada. 

i 
Corrobore: elevación de enzimas, alteraciones electromiográficas (fasciculaciones, po
tencia les polifásicos, fenómeno de Eaton-Lambert, prueba de Jolly), OS, electrol itos, T3, 
T 4, 17 cetoesteroides, biopsia de músculo y nervio. 

i 
RECAPITULANDO 

+ l + 
Proximal, no fasciculacio
nes ni alteraciones sensiti 
vas . Enzimas anormales. 

Distal , fasciculaciones, 
atrofia, ROT. 

+ Enf. asociada 

,, 
Enf. asociada 

' ' 
Miopatía 
secundaria 

·~ 
No enf. asociada No enf. asociada 

,,. l 
Neuropatía Neuropatía 

secundaria 

,, . 

Miopatía 
primaria 

primaria 

Generalizada, ROT norma
les. Jolly +O Eaton Lamber!. 

'' 
Miastenia gravis o síndro-
me miasténico. 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Felix. Servicio de Neurología, C. H. "20 de Noviembre" , 1983. 
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Cuadro 2. Neurorn1opat1as tratables y 
evitables 

Síndrome miopático primario 

Pérdida de fuerza, tono y reflejos, ge
neralizada o segmentaria y de pre
dominio proximal según el tipo. 

No hay fasciculaciones. 
No hay alteraciones sensitivas. 
Enzimas musculares generalmente 

elevadas. 
EMG con patrón miopático. 

Fuente Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix Servi
cio de Neurología. C. H. "20 de Noviem
bre'', 1983 

los y su correspondiente calificación pero 
puede simplificarse usando la técnica isomé
trica, es decir haciendo que el paciente adopte 
determinadas posiciones y el examinador tra
te de efectuar maniobras que rompan la posi
ción del paciente estudiando de esa manera 
grandes grupos musculares. Todo esto puede 
lograrse de manera rápida y sencilla si se colo
ca al paciente sentado frente al examinador y 
se le indica mediante la mímica las posiciones 
que habrá de adoptar explicándole asimismo 
que "el juego" consistirá en no dejarse "ven
cer" por el esfuerzo de quién lo examina. La 
misma posición podrá aprovecharse para es
tudiar los reflejos osteotendinosos, la respues
ta plantar y la sensibilidad. Si todo es normal 
hasta ahí, un estudio de la fatigabi lidad puede 
ser muy revelador y no requiere más equipo 
que un manguito para tomar presión arteria l, 
su inflamiento parcial y la ejecución de movi
mientos repetidos de presión y descompresión 
manual sobre el mismo manguito. La fatiga
bilidad exagerada de los músculos demostra
da de esta manera puede ser el primer indicio 
para demostrar que se está ante un caso de 
miastenia gravis. El fenómeno de Mary Wal
ker tiene relación con esta maniobra ya que 
consiste en la aparición de diplopia o cual
quier otra evidencia de debilidad muscular a 
distancia cuando se ejercitan los músculos del 
antebrazo habiéndose aplicado previamente 
un torniquete por encima del mismo. La libe
ración del torniquete conducirá a la presenta-
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ción de la diplopia y ello demostrará que un 
agente " miotóxico" habrá pasado de los mús~ 

culos del antebrazo a otros situados a distan
cia. 
Coordinador Lo 
expresado indica 
que, en lo general, 
el diagnóstico gené
rico de enfermedad 
neuromuscular no 
representará gran 
dificultad si se pien
sa en esta y se está 
dispuesto a ver, pal
par y examina¡¡,, la 
fuerza de los distin
tos músculos del 
paciente. 
Dr. Gutiérrez Esto 
es verdad pero tiene 
su excepción en pa
decimientos como 
la miastenia gravis 
y las parálisis perió
dicas en las que el 
examen neuromus
cular puede ser en
teramente normal a 
menos que se recu
rra a pruebas espe
ciales. 
Coordinador ¿Es-
to significa pruebas 

El diagnóstico genérico de enfer
medad neuromuscular no será di
fícil si el examinador está dis
puesto a palpar y examinar la 
fuerza de los músculos del pa
ciente. La excepción seria la 
miastenia gravis y las parálisis pe
riódicas en que el examen puede 
ser normal, a menos que se recu
rra a pruebas como el Tensllón. 
La forma de Instalación, la distri
bución topográfica y la duración 
de la alteración motora orientan 
al clínico al tipo de enfermedad. 
Los padecimientos neuromuscu
lares curables y los secundarlos 
son adquiridos y tienden a aso
ciarse con enfermedad extraneu
rológlca, son asimétricos y de 
curso errático. Estas reglas sólo 
sirven para separación gruesa en
tre dos grupos de enfermedades. 
Su mayor falla es el problema 
diagnóstico del niño desguanza
do. Para el diagnóstico del niño 
hipotónico se recurre a la res
puesta a la tracción, a la suspen
sión vertical y a la horizontal. 

de laboratorio o gabinete? 
Dr. Gutlérrez No necesariamente ya que mu
chas pruebas de utilidad como la del Tensilón 
podrán hacerse por el clínico en su propio 
consultorio. La limitante mayor, si no es que 
Ja única, es la falta de conocimiento acerca de 
la existencia de síndromes neuromusculares 
como los mencionados en los que la clínica 
puede ser oscura y Ja exploración "rutinaria" 
puede ser normal. 
Coordinador Esto quiere decir, según lo en
tiendo, que el clínico debe, ante situaciones de 
conocimiento insuficiente, "escalar" el diag
nóstico mediante síndromes y evitar el juicio 
temerario. Establecida entonces la situación 
de afectamiento neuromuscular, ¿cuál será el 
siguiente paso? 
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Cuadro 3. Neurom1opatías tratables y 
evitables 

Síndrome de placa neuromuscular 

Pérdida de fuerza y tono generalizada 
predominantemente de cinturas. 

ROT conservados. 
No hay fasciculaciones. 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix, Servi
cio de Neurología . C. H. "20 de Noviem
bre", 1983. 

Cuadro 4. Neurom1opatías tratables y 
evitables 

Características de los padecimientos 
degenerativos 

Generalmente son simétricos. 
Curso lento y progresivo. 
Comúnmente hay historia familiar. 

Fuente: Olivares, Beltrán , Gutiérrez. Félix, Servi
cio de Neurología. C. H. "20 de Noviem
bre '', 1983. 

Dr. Gutlérrez La forma de instalación, la 
distribución topográfica y la duración de la 

alteración motora podría orientar al clínico 
en cuanto al tipo de enfermedad. Si la falla 
motora se instala bruscamente y no tiene alte
raciones respiratorias y la duración del episo
dio es de algunas horas o días con tendencia a 
repetirse, deberá pensarse en las miopatías 
metabólicas relacionadas con el potasio , co
nocida como Parálisis Periódicas, las cuáles 
están en relación con la herencia (pudiendo 
ser norma, hipo o hipercaliémica) o bien con 
el hipertiroidismo (hipocaliémica). Si por 

otra parte se confina a cietos grupos muscula
res (oculares , faciales, laríngeos, cuello o pro
ximales de las extremidades) y la debilidad se 
acentúa por las tardes estaremos obligados a 

pensar en miastenia gravis. 
La debilidad puede, en otros casos, confi

narse a la musculatura proximal de las extre
midades o generalizarse pero sin afectar mús
culos oculares y acompañarse de dolor de 
masas musculares y/o de alteraciones de la 
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Cuadro 5. Neurom1opat1as tratables y 
evitables 

Exámenes de laboratorio y gabinete 
utilizados en el diagnóstico de enfer

medades neuromusculares 

1. Determinaciones enzimáticas 
(TGO, TGP, DHL, CPK, aldolasa). 

2. Electromiografía. 
3. Pruebas farmacológicas (Tensilón). 
4. Pruebas funcionales (de esfuerzo y 

sobrecarga metabólica). 
5. Biopsia muscular. 
6. Biopsia de nervio periférico. 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix. Servi
cio de Neurología CH. "20 de Noviem
bre", 1983. 

piel. Cuando esto suceda se debe pensar en 
polimiositis o dermatomiositis respectiva
mente. 

Si la falla motora , por otra parte , se estable

ce de manera progresiva, sobre todo si lo hace 
en forma ascendente, afecta pares craneales y 

se acompaña de alteraciones sensitivas en for
ma de guante y calcetín sospecharemos una 
polirradiculoneuritis (síndrome de Guillain 
Barré). En estos casos suele existir anteceden
te de infección de vías respiratorias altas o 
digestivas, trauma o cirugía. El hipertiroidis
mo y el lupus eritematoso sistémico pueden 
asimismo complicarse con polineuropatía. 
Coordinador Algunas generalizaciones pue
den esbozarse de lo dicho anteriormente: Los 
padecimientos neuromusculares curables y 
los secundarios son adquiridos en el sentido 
de que no son ostensibles al nacimiento, tien
den a asociarse con manifestaciones de enfer
medad extra neurológica y con frecuencia son 
asimétricos y de curso errático. Tales reglas 
sólo pueden servir para hacer una separación 
gruesa entre dos grupos de enfermedades que, 
por lo demás, tienen puntos de contacto (y 

confusión) en la clínica. Su mayor falla ocurre 
en las etapas iniciales de la vida con el proble
ma diagnóstico del niño desgüanzado (floppy 

child) del que se ha hablado ampliamente en la 
literatura neuropediátrica de las últimas déca
das. Es oportuno entonces preguntar acerca 
de las características de este síndrome y ha-
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Cuadro 6. Neurom1opatías tratables y evitables 

Diagnóstico diferencial de los principales grupos de miopatías 

Distrofia Inflamatoria Metabólica Endócrina Tóxica Congénita 

Historia 
familiar + - + - - + 

Edad de 
comienzo Temprana Tardía Temprana Tardía Tardía Temprana 

Signos Retardo Artritis Signos 
y síntomas mental Fenómeno sistémicos 
asociados Cardiopatía de Reynaud endócrinos 

Catarata Cáncer (mixedema, 
Calvicie Dolor tirotoxicosis, 
Atrofia muscular etc.) 
gonadal Calcifica-

ciones 
Fiebre 
Escalofrío 
Ulceras en 
pro minen-
cias oseas. 
Erupciones 

Enzimas ~ ~ N N No~ N 

EMG Patrón Fibrila- Miotonía No 
miopático ciones con específica 
miotonía parálisis 
con periódica 
distrofia 
miotónica 

Fuente: Olivares L .. Neurología Práctica, México, Méndez Oteo, 1982. 

blar, aunque sea brevemente, de su significa
do. 
Dra. Beltrán El término de niño desguanza
do o hipotónico engloba a un grupo de pade
cimientos que tienen en común el producir 
una hipotonía marcada, lo cual le da al niño el 
aspecto característico de un muñeco de trapo. 
Existen tres maniobras fundamentales para 
investigar el tono muscular en el lactante: la 
respuesta a la tracción, la suspensión vertical 
y la suspensión horizontal. Para el propósito 

de la primera, el examinador toma las manos 
del niño y las estira lentamente para llevar a 

aquél a la posición de sentado y se observa 

cómo la cabeza no se endereza con el tronco., 
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En la suspensión vertical se toma al niño por 
las axilas y se trata de levantarlo verticalmen
te. En el caso de un niño hipotónico se siente 
como éste se "resbala" entre las manos. Final
mente en la suspensión horizontal se sostiene 
al niño colocando las manos alrededor del 
tórax sin sostener la cabeza o las piernas, la 
respuesta observada es que el niño no mantie
ne la espalda rígida sino que la incurva. 

Debido a que el tono postura! requiere de la 
integración funcional de todo el sistema ner
vioso, la hipotonía puede ser el resultado de 
trastornos tanto del sistema nervioso central 

como del periférico. Independientemente del 

orígen de la hipotonía, ya sea éste en el múscu-
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lo esquelético o el cerebro, las características 
clínicas del niño hipotónico son muy pareci
das. En la tabla 3 se enlistan las principales 
causas de niño hipotónico. 

El niño hipotónico se divide en 2 
grupos: paralítico y no paralítico. 
Para diferenciar estos grupos se 
recurre a la habilidad del niño pa
ra mantener una extremidad con-
tra gravedad y a su respuesta a 
estímulos dolorosos. El interro
gatorio dará datos como: edad 
gestaclonal, hipoxia prenatal y 
uso de drogas en la madre, entre 
otras. La exploración física mos
trará: desnutrición, hipotiroidis
mo, Cushlng, ictericia, etc. El la
boratorio y las pruebas de gabi
nete confirmarán el diagnóstico. 
El armamentarium diagnóstico 
cuenta con electromiografía, 
pruebas enzimáticas, velocidad 
de conducción nerviosa y biopsia 
del músculo. Durante una inter
vención quirúrgica puede hacer
se aparente una enfermedad 
muscular grave. Es Importante la 
detección diagnóstica oportuna de 
los problemas neuromusculares. 
En cuanto a tratamiento: la miaste
nla se controla con anticolineste
ráslcos, la dermatomlositis con 
esteroldes y el Guillen Barré evo
luciona bien con mebendazole. 

Coordinador El 

dilema entre lo cu
rable y lo no cura
ble se plantea en 
forma parecida en 
el caso de los pade
cimientos neuro
m u scu lares del 
adulto y del niño 
mayor. Por lo que 
se requiere proce
der al diagnóstico 
sindromático. 
Dra. Beltrán Para 

facilitar el diagnós
tico diferencial es 
conveniente sepa
rar al niño hipotó
nico en dos grupos, 
uno con debilidad 
severa (grupo para
lítico) y otro con de
bilidad leve (grupo 
no paralítico). Ma
niobras simples ta
les como la habili
dad del niño para 
mantener una ex
tremidad contra 
gravedad y su res
puesta a estímulos 

dolorosos permiten diferenciar entre ambos. 
El primer grupo incluye los padecimientos 
neuromusculares primarios de los que son 
tratables la miastenia gravis, la polimiositis y 
la polirradiculoneuritis. 

El grupo con debilidad moderada incluye a 
la mayoría de los que dan hipotonía secunda
ria. De estos son tratables la fenilcetonuria, la 
encefalopatía hipóxica, el trauma obstétrico, 
las alteraciones metabólicas , nutricionales, . 
endocrinas y tóxicas, así como la prematurez 
y los factores ambientales (véase la tabla 3). 

Datos tales como la edad gestacional, la 

hipoxia perinatal , el uso de drogas en la ma
dre, la historia de diarrea , vómito o alguna 
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Cuadro 7. Neurom1opatías tratables y 
evitables 

Características clínicas de las 
neuropatías tóxicas 

1. Generalmente es sensorimotora. 
2. Simétrica. 
3. Progresiva. 
4. VCN normal. 
5. Disminución de los pacientes de 

acción sensoriales. 

Fuente: Olivares. Beltrán, Gutiérrez, Félix. Servi
cio de Neurología C. H. "20 de Noviem
bre" , 1983. Basado en Asbury A.K. y 
Johnson P. C. in Bennington J.L. (ed.) 
vol. 9 in the series Majar Problems in 
Pathology W.B. Saunders. Philadelphia , 
1978. 

Cuadro 8. Neurom1opat1as tratables y 
evita bles 

Criterios para el diagnóstico de 
neuropatías tóxicas 

1. Determinar por medio de examen 
clínico y electrodiagnóstico que se 
trata de poneuropatía por degene
ración axonal. 

2. Identificar la exposición al neurotó
xico. 

3. Descartar otras causas de neuro
patía. 

Fuente: Olivares, Beltrán , Gutiérrez, Féli x, Servi
cio de Neurología CH. "20 de Noviem
bre" , 1983. Basado en Asbury A.K. y 
Johnson P.C. en Bennington J.L. (ed.) 
Vol 9 in th e series Majar Problems in 
Pathology W.B. Saunders, Philadelphia, 
1978. 

otra causa de pérdida excesiva de agua y elec
trolitos, uso de antibióticos, infección de vías 
aéreas superiores, miastenia gravis materna, 
pobre ingesta de nutrientes y relación 
materno-infantil , se obtendrán mediante inte
rrogatorio. La exploración física, en estos ca
sos mostrará signos de desnutrición, hipoti
roidismo , síndrome de Cushing, ictericia, fati
gabilidad, ceguera , hipo o arreflexia 

osteotendinosa y sensibilidad. Finalmente el 
laboratorio y las pruebas de gabinete confir-
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Tabla 1. Neurom1opatías tratables y evitables 

Clasificación de los padecimientos neuromusculares preparado por la Federación 
Mundial de Neurología (simplificada) 

Atrofia muscular espinal y otras 
disfunciones de las astas ante
riores de la médula espinal. 

A. Genéticamente determinadas. 
1. Atrofia muscular espinal infantil 

y juvenil. 
2. Enfermedad de neurona moto

ra de Guam. 
3. Enfermedad de neurona moto

ra familiar (otras diferentes al 
tipo Guam). 

4. Parálisis bulbar familiar . 
5. Amiotrofia en el complejo par

kinsonismo-demencia , com
plejo esclerosis lateral amiotró
fica juvenil-demencia. 

6. Amiotrofia en ataxias heredofa
miliares. 

7. Amiotrofia en Corea de Hunt
ington. 

8. Amiotrofia en Síndrome de Ma
rinesco-Sjogren. 

9. Amiotrofia en distrofia neuro
axonal infantil. 

B. Congénitas (anormalidades del 
desarrollo). 

1. Síndrome de Moebius (agene
sia del núcleo del VII par) con 
sus variantes. 

2. Ausencia congénita de los 
músculos pectorales. 

3. Hidromielia con amiotrofia. 
4. Disrafismo espinal con amio

trofia. 
5. Mielomeningocele con amio

trofia . 
6. Aplasia de la médula espinal. 
7. Siringomielia o siringobulbia 

con amiotrofia . 
8. Enfermedad de las astas ante

riores de la médula con hipo
plasia pontocerebelosa . 

9. Artrogriposis múltiple congéni
ta de origen no neural y no mio
pática. 

C. Traumático. 
C-1 . Físico. 
C-11 . Tóxico. 

D. Amiotrofia infecc iosa. 

E. Amiotrofia de causa descono
cida . 

F. Amiotrofia en enfermedades 
malignas. 

G. Disfunción de la neurona moto-

raen las alteraciones metabóli
cas. 

H. Mioquimia, calambres y fasci
culaciones benignas. 

11 . Alteraciones de las raíces mo
toras. 

A. Congénitas. 
B. Traumáticas. 
B-1. Física. 
B-11 . Tóxico. 

C. Inflamatorios. 
C-1. Infecciosos. 
C-11 . Post-infecciosas? alérgicas. 

D. Neoplásicas. 

111. Alteraciones de los nervios pe
riféricos. 

A. Genéticamente determinados. 

B. Congénitas. 

C. Traumáticas. 

C-1. Físicas. 
C-11 Tóxica. 
C-111. De etiología incierta. 

D. Inflamatoria. 
D-1. Infecciosa. 
1. Infección directa de los nervios. 
2. Neuropatías que se presentan 

asociadas a otras infecciones. 
D-11 . Post-infecciosas (alérgicas). 
1. Neuropatías post-infecciosas 

(alérgicas) . 
2. Polineuropatía de etiología des

conocida. 
3. Enfermedad de tejido conectivo. 
4. Neuropatía en sarcoidosis . 

E Neuropatías metabólicas. 
1. Nutricionales. 
2. Neuropatías asociadas con al

teraciones endocrinológicas. 
3. Neuropatía en discracias san 

guíneas. 
4. Neuropatía en insuficiencia 

renal. 
5. Neuropatía en hepatopatías in

cluyendo c irrosis biliar primaria . 
6. Neuropatía en porfiria . 

F. Neuropatía en enfermedades 
malignas. 

G. Tumores de los nervios. 
1. Originados de la estructura de 

sostén y/ o los axones . 
2. Originado de las estructuras de 

sostén. 

H. Alteraciones funcionales de los 
nervios periféricos. 

IV. Alteraciones de la transmisión 
neuromuscular. 

A. Genéticamente determinada. 
1. Miastenia hereditaria. 
2. Deficiencia de pseudocolines

terasa. 

B. Tóxica. 

C. Autoinmune. 
1 . Miastenia gravis y sus variantes. 

D. Otros síndromes miasténicos. 
1. Síndrome miasténico-miopático 

( Eaton-Lambert). 
2. Síndrome miasténico con defi

ciencia de acetilcolinesierasa 
en la placa terminal y disminu
ción de la liberación de acetil
colina. 

3. Miastenia sintomática. 

E. Parálisis colinérgica. 

V. Alteraciones del músculo. 

A. Miopatías genéticamente de
terminadas. 

B. Trauma al músculo por agentes 
externos. 

C. Inflamatorio. 
D. Alteraciones musculares aso

ciadas con enfermedades en
dócrinas o metabólicas. 

E. Miopatía asociada con enfer
medades malignas. 

F. Miopatía asociada con miaste
nia gravis. 

G. Miopatía en talasemia. 
H. Otras alteraciones musculares 

de etiología desconocida. 
Tumores del músculo. 

VI. Algunas alteraciones de la re
gulación supraespinal del tono 
que pueden simular enferme
dad neuromuscular. 

Fuente: Walton J. Ed. Disorders of 
voluntary muscle, London, 
Ghurchill , Livingstone, 
1980. 
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Tabla 2. Neurom1opatías tratables y 
evitables 

Neuropatías tratables 

l. Primarias 
la. lnmunoalérgicas. 
1) Polimiositis. 
2) Guillain Barré. 
3) Miastenia Gravis. 

lb . Metabólicas 
1) Parálisis Periódica: 

hipocaliémica 
normocaliémica 
hipercaliémica 

11. Secundarias 
lla. Metabólicas 
1) Endocrinopáticas. 
2) Nutricionales. 
3) Discrasias sanguíneas. 
4) Insuficiencia renal. 
5) Hepatopatías. 
6) Porfiria aguda intermitente. 

llb. Tóxicas 
1) Medicamentos. 
2) Sustancias inorgánicas. 
3) Toxinas bacterianas. 
4) Sustancias orgánicas. 

lle. lnmunoalérgicas 
1) Enfermedad de tejido conectivo. 
2) Sarcoidosis. 

l Id . Neoplásicas 
1) Paran~oplasias. 
2) Metástasis. 
3) Reticulosis. 

Fuente: Olivares, Beltrán Gutiérrez, Félix, Ser
vicio de Neurología, C. H. "20 de No

viembre ", 1968. 

marán la presencia de hiperparatiroidismo, 
síndrome de Cushing, déficit o exceso de los 
electrólitos, acidosis , hiperbilirrubinemia, hi
poxia, aminoacidurias y miastenia. 

Algunos cuadros clínicos son fuertemente 
sugestivos de ciertas entidades. Así, un recién 
nacido con parálisis hipotónica y disnea que 
aumenta en el curso del día es un caso fuerte
mente sospechoso de miastenia neonatal. Tal 

sospecha será mayor si la madre es miasténi
ca. El mismo cuadro es hijo de madre sana 

REV . FAC. MEO. MEX. 

Mesa redonda 

podrá ser miastenia neonatal o el resultado de 
un bloqueo neuromuscular por uso de amino
glicósidos. 
Coordinador Al mejorar, mediante el recur
so puramente clínico la definición del proble
ma, se podrá decidir si hay enfermedad mus
cular primaria o secundaria, neural motora, 
sensitiva o mixta y si están incluídos otros 
órganos o sistemas en el padecimiento. El 
espectro mismo de la enfermedad deberá ha
bernos ya sugerido un diagnóstico de presun
ción el cual deberá, en buena clínica, tratar de 
confirmarse con las pruebas adecuadas , mu
chas de ellas de laboratorio o gabinete. El no 
proceder en este orden significará incurrir en 
la trampa dialéctica que consiste en obtener 
respuestas para las que no teníamos pregunta. 

El omitir, por otro lado, a las pruebas perti
nentes podrá significar el riesgo de etiquetar 
equivocadamente a un paciente con un diag
nóstico que más bien tenga el valor de una 
conjetura. Debemos entonces preguntarnos 
cuál es el armamentario diagnóstico con que 
se cuenta en la clínica de enfermedades neuro
musculares y como podemos utilizarlo para 
confirmar nuestros diagnósticos. 
Dr. Gutiérrez La electromiografía, las prue
bas enzimáticas, la velocidad de conducción 
nerviosa y la biopsia de músculo son los pila
res de tal armamentario. 

La electromiografía se solicitará cuando 
mediante la clínica no se pueda diferenciar si 
el padecimiento es de origen neuropático, 
muscular o mixto. 

Las enzimas séricas nos brindarán informa
ción adicional en los casos en que se sospeche 
miopatía. La velocidad de conducción nervio
sa estará indicada en pacientes con datos clí
nicos de neuropatía periférica en quienes sea 
importante hacer el diagnóstico diferencial 
entre neuropatía de origen axonal (principal
mente tóxicas) y neuropatías por desmielini
zación segmentaria (síndrome de Guillain Ba
rré). Finalmente, la biopsia muscular se consi
derará en aquellos casos en que no se logre 
establecer el diagnóstico definitivo con la uti
lización de los otros recursos . En las tablas 4, 
5 y 6 se resumen las pruebas de laboratorio y 

gabinete y su modificación en distintas 
enfermedades. 
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Tabla 3. Neurom1opatías tratables y evitables 

Causas de hipotonía en lactantes 

l. Metabólicas 
a) Nutricionales: desnutrición, raquitis

mo, escorbuto, enfermedad celiaca. 
b) Endócrinas: hipotiroidismo, síndro

me de Cushing, hipoparatiroidismo. 
c) Enfermedades de tejido conectivo: 

Aracnodactilia , Síndromes de 
Ehler-Oanlos y de Marfán, osteogé
nesis imperfecta. 

d) Causas generales: hipogl icemia, 
hipercalcemia, hipomagnesemia, 
hipo o hipercaliemia, hipofosfate
mia, acidosis, hipoxia, hiperbilirru
binemia, aminoacidurias, deshidra
tación. 

e) Intoxicación transplacentaria: Bro
muros, magnesio, fenobarbital , se
dantes, anestésicos. 

11. Neuromusculares 

A. Cerebrales 
a) Daño cortical o subcortical. 
b) Anormalidades c romosómicas 

(Síndrome de Qown, Síndrome de 
Turner). 

c) Enfermedades degenerativas (lipi
dosis, mucopolisacaridosis). 

d) Enfermedades cerebelosas (age
nesia, inflamación, infarto). 

e) Síndrome de Prader Willy. 

B. Medulares 
a) Trauma (trauma neonatal). 
b) Malformaciones (espina bífida). 
c ) Enfermedad de astas anteriores 

(Enfermedad de Werdning-Hoff
mann, artrogriposis mielopática, 
poliomielitis) . 

C. Radiculares y neuropáticas 
a) Trauma (parálisis de plexos, lesión 

de nervios). 
b) Neuropatía periférica (aguda, cró

nica, polineuropatía). 

D. Unión mioneural 
a) Miastenia gravis. 
b) Antibióticos (kanamicina, colistina, 

neomicina). 

E. Musculares 
a) Miopatías congénitas: Duchene, 

Nemalínica, miotubular, de los nú
cleos centrales. 

b) Polimiositis. 

111. Ambientales: Ceguera congénita, 
deprivación materna. 

IV. Hipotonía congénita benigna. 

V. Gestacional (Prematurez). 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix, Servicio de Neurología C. H. "20 de Noviembre", 1983. 

Modificado de Myers G.J. Understanding the Floppy baby, Advances in clinical Neurology 
17: 295-315, 1977. 

Coordinador De lo anterior se deduce que el 

actuar en forma exhaustiva no es sinónimo de 
actuar en forma pertinente y quién desee ha
cer todos los estudios en todos los pacientes 
quizá logre la apariencia de meticulosidad 
aunque estará lejos de alcanzar el nivel ópti
mo de la clínica que consiste en hacer lo nece
sario en el momento oportuno. Así habrá 
estudios que no deberán practicarse a menos 

que se tenga una idea clara de lo que se espera 

de ellos. Tal es el caso de la biopsia de múscu-

12 

lo y nervio periférico, recursos que implican 
gasto y molestias y cuyo uso indiscriminado 
puede crear más pérdida que ganancia. 

El Dr. Félix, neuropatólogo, ha acumulado 
suficiente experiencia a este respecto y podrá 
ampliar sobre este punto. 
Dr. Félix El estudio histopatológico del mús
culo tiene particular interés en la detección de 
padecimientos tratables de los cuáles son un 

ejemplo las miopatías inflamatorias. La biop

sia de nervio tiene mayor utilidad en la identi-
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Mesa redonda 

Tabla 4. Neurom1opatías tratables y evitables 
Auxiliares d1agnóst1cos de neurom1opatías secundarias y tratables 

Enzimas: 
T.G.O Polimiositis Elevadas 
T.G.P. 
D.H.L Dermatomiositis Elevadas 
CPK. Miopatía hipotiroidea Elevadas 
Adolasa Miopatía alcohólica aguda Elevadas 

Determinación de potasio Parálisis periódica familiar Normal, aumentado o bajo 
Parálisis periódica por tirotoxicosis Bajo 

Perfil tiroideo Miopatía tirotóxica aguda y crónica Altas 
T3 
T4 
T7 Miopatía hipotiroidea Bajas 
Gammagrama 

Miastenia gravis Normales, altas o bajas 
Polineuropatía por tirotoxicosis Altas 
Síndrome del canal del carpo bilateral Bajas 

Glicemia en ayunas Neuropatía diabética Elevada 

Azoados: Neuropatía urémica Elevados 
Urea 
Creatinina 

Biometria hemática Neuropatía por arsénico y plomo Anemia 
Neuropatía por arsénico Punteado basófilo de eritro-

blastos 
Neuropatía por hipovitaminosis B12 Anemia megaloblástica 
Colagenopatías asociadas Citopenias 

V. D.R.L Colagenopatía asociada Falso+ 

Determinaciones especiales en orina: Neuropatía por porfiria Elevados 
,, Porfobilinógeno 
,, Acido alfa-aminolevulínico 

Prueba de Schiling Neuropatía por vitaminosis B12 Anormal 

Perfil inmunológico: 
,, Velocidad sedimentación Acelerada 
» Células L.E. Colagenopatía asociada + 
,, Anticuerpos antinúcleo 
,, Anticuerpos antimitocondria + 
,, Complemento Bajo 
,, Factor reumatoide + 

Estudio citoquímico de líquido Polirradiculoneuritis Disociación albúmino 
cefalorraquídeo (Síndrome de Guillain Barré) citológica 

Polineuropatía Proteinorraquia 
Miopatías Normal 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix, Servicio de Neurología, C. H. "20 de Noviembre", 1983. 

ficación de vasculitis , amiloidosis y lepra, los 
cuáles se presentan en la clínica como mono
meuropatía múltiple. Las figuras 1 a 5 mues
tran hallazgo s histopatológicos de 
neuromiopatías. 

cilio, no es raro ver que se realice en forma 
inadecuada con el consiguiente resultado de 
que el patólogo recibe un fragmento de mús
culo enrollado incluído en formol del cuál no 
se puede obtener gran información. 

Coordinador A pesar de que la biopsia mus
cular es un procedimiento relativamente sen-

REV. FAC. MEO. MEX. 

Dr. Félix ¿qué se debe hacer para evitar que 

esto suceda? 
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Tabla 5. Neurom1opat1as tratables y evitables 

Características de la velocidad de conducción en neuropatías tratables 

Síndrome del canal 
del carpo 

Latencia distal prolongada (al estimular nervio mediano 
en la muñeca). 
Disminución de la velocidad de conducción, sensitiva y 
motora. 

Neuropatía diabética Hallazgos polimorfos, disminución de la velocidad de 
conducción motora y/ o sensitiva. 
Potenciales de fibrilación, ondas positivas. 
Disminución de potenciales evocados motores. 

Polineuropatía alcohólica 

Pol ineuropatía urémica 

Disminución de conducción nerviosa motora y sensitiva. 
Disminución de amplitud de potenciales provocados. 
Disminución de conducción nerviosa motora y sensitiva. 
Disminución de amplitud de potenciales provocados. 

Polirradiculoneuritis 
(síndrome de Guillain-Barré) 

Disminución de la velocidad de conducción. 

Porfiria Puede haber disminución de la velocidad de conduc
ción motora. 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Félix, Servicio de 
Neurología, C. H. "20 de Noviembre", 1983. 

Dr. Félix Primeramente, es necesario hacer 
una evaluación completa del paciente. Sólo 
será candidato a biopsia muscular el enfermo 
que tenga evidencia clínica de enfermedad 
neuromuscular. La selección del músculo de
be basarse en la distribución de la debilidad 
muscular. Si ésta es proximal se escogerá un 
músculo proximal y si es de predominio distal 
se escogerá uno distal. Nunca se tomará biop
sia de un músculo muy afectado, ya que sólo 
mostrará infi)tración con grasa ni de uno sano 
puesto que no revelará el proceso patológico . 
Siempre se seleccionará un músculo que esté 
medianamente dañado por la enfermedad. 
Los músculos más apropiados para biopsia 
son el deltoides y los gemelos. Debe evitarse 
biopsiar cualquier músculo en el que se hayan 
puesto inyecciones intramusculares o se haya 
hecho electromiografía. La biopsia se hace 
bajo anestesia local. El procdimiento se inicia 

infiltrando la piel con lidocaína (sin adrenali
na) al 1 por ciento evitando el infiltrar el 
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músculo. Seguidamente se realiza una inci
sión de piel de 3.5 cm siguiendo la dirección de 
las fibras y después se incide la fascia expo
niendo así el músculo de que se toma un frag
mento de 2. 5 por 0.5 cm que enseguida se 
coloca sobre un abatelenguas dejándose repo
sar cinco minutos antes de incluir en formol. 
Tal procedimiento evita que el músculo se 
contraiga. Lo anterior basta para el estudio 
con microscopio de luz. Si , por otra parte se 
desea realizar histoquímica y microscopía 
electrónica se toman dos fragmentos adicio
nales; uno que se congela con nitrógeno y otro 
que se incluye en glutaraldehído. 

Al final del procedimiento se sutura la fas
cia con material absorbible y la piel con seda 
"3 ceros" o dermalón. 
Coordinador Las enfermedads neuro muscu
lares ocurren en el amplio contexto de la prác
tica médica y su detección inicia l puede hacer

se en los lugares y circunstancias más varia
das . Así se dan casos de enfermedad muscular 
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Tabla 6. Neurom1opatías tratables y evitables. 

Características electromiográf icas de miopatías tratables 

Parál isis periódica hipoka
lémica (durante paresia) 

Parálisis periódica hipoka
lémica (durante parális is) 

Parálisis periódica hiperka
lémica 
» actividad espontánea 

(dos años) 

,, Durante efecto voluntario 

Polimiositis 

' Miastenia gravis 

Miopatía tirotóxica 

Potenciales de corta duración, patrón de interferencia. 

Silencio eléctrico. 
Estimulación eléctrica-falta de respuesta. 

Actividad de inserción aumentada, potenciales de fibri
lación, descargas miotónicas. 

Potenciales de unid.ad motora disminuidos, disminu
ción de la duración promedio de unidades de potencial 
motor. 

Actividad de inserción prolongada (potenciales de fibri
lación y trenes de potenciales positivos, agudos) . 
Potenciales de altas frecuencia atípicos, que se mane
jan descargas miotónicas. 
Patrón miopático-potenciales de unidad motora de cor
ta duración-potenciales polifásicos de corta duración. 
Bloqueo neuromuscular. 

Durante esfuerzo muscular ligero: variación irregular en . 
la amplitud de potenciales de acción. 
Durante mayor esfuerzo: la amplitud en el primer poten
cial de unidad motora es máxima y es seguido de 
potenciales decrecientes. 

Potenciales de acción de duración corta. 

Fuente: Olivares, Beltrán, Gutiérrez, Féli x, Servicio de 
Neurología, C. H. "20 de Noviembre" , 1983. 

grave que se hace aparente durante una inter
vención quirúrgica. La detección y el trata
miento oportuno puede salvar una vida. 
Dra. Beltrán Efectiva mente. Si durante la 
anestesia general un paciente presenta taqui
cardia inexplicable, rigidez muscular y fi ebre 
debe sospecharse la presencia de hipertermia 
maligna . Es te es un síndrome desencadenado 
por la combinación de anestés icos (principa l
mente halotane) y succinilcolina . Si se deja a 

su evolución na tural esta llevará a la muerte 
del enfer mo por coagulación intrvascular, he
del enfermo por coagulación intravascular , 

hemolisis e insufici encia renal por una sobre-
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producción de mioglobina . Su tratamiento es 
la suspensión de la anes tesia, el enfria mien to 
vigoroso y la aplicación inmediata de dant ro
lene por vía int ravenosa 1a 2 mg/kg. La dos is 
se puede repetir cada 5 a 1 O minutos hasta una 
dosis máxima de 10 mg por kg de peso. 

En los Es tados Unidos se ha es tablecido 
como reglamen to el que tal medicamento 
exista en los equipos de anestesia. Cuando el 

accidente ya ha ocurrido, el paciente y sus 
médicos deberán ser advertidos del riesgo de 
que la hipertermia maligna re pita si se vuelve 
a anestesiar con ha lotane usando succinilcoli

na. Sus fa miliares cercanos deben asimismo 

15 



Mesa redonda (concluye) 

considerarse como individuos en riesgo y es
tudiarse mediante las pruebas ya existentes 
(inclusión del músculo de biopsia en el mate
rial anestésico y estudio de sus cambios). 
Coordinador Al concluir esta discusión co
ordinada debemos resaltar la importancia 
que tiene la detección y el diagnóstico oportu
no de los problemas. Tales acciones serán 
incompletas si no se está actualizado en los 
programas terapéuticos correspondientes so
bre los cuales versarán las intervenciones fina

les . 
Dra. Beltrán En nuestro servicio se presentan 
con regularidad los ejemplos de pacientes 
adecuadamente diagnosticados en quienes el 
diagnóstico ha conducido a terapéuticas dra
máticas. Así, el Dr. Gutiérrez tiene una serie 
de miasténicos controlados por muchos años 
sometidos todos a un programa de manejo 
escalonado que se inicia con tratamiento sin
tomático (anticolinesterásicos) pero que en su 
oportunidad han recibido esteroides o timec-

tomía. Algunos de estos pacientes se encuen
tran ya sin tratamiento y sólo se ha registrado 
un fallecimiento en 20 años. Los casos de 
dermatomiositis han tenido en lo general una 
buena respuesta a los esteroides. Las miopa
tías tirotóxicas se han recuperado y los casos 
de síndrome de Guillain Barré han tenido una 
buena evolución con mebendazole utilizado 
en forma empírica. El único caso de hiperter
mia maligna que ha llegado a nuestra aten
ción, por otra parte, falleció a las pocas horas . 
En lo general hemos descubierto que el tema 
de los padecimientos neuromusculares es algo 
más que un ejercicio académico estéril como 
lo pueden atestiguar muchos de nuestros pa
cientes. 
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