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TRASTORNOS NEUROMUSCULARES Y DEL MOVIMIENTO
EN LA INFANCIA

DR. PATRICIO GUERRA
NEUROLOGO INFANTIL Y ADOLESCENTES
MAGISTER NEUROCIENCIAS
ESCUELA DE MEDICINA UNIVERSIDAD SAN SEBASTIAN SEDE PATAGONIA PUERTO MONTT



Clase Trastornos Neuromusculares y del Movimiento

Objetivos a cumplir por los estudiantes al final de la clase:

1.

8.

9.
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Conocer los signos clinicos mas frecuentes de sospecha de TNM y del Movimiento

. Manejar el concepto de Sindrome Piramidal, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome Hipotonico, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Miopatico, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome Polineuropatico, causas y enfrentamiento inicial
. Manejar el concepto de Sindrome Miasténico, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome de Motoneurona Espinal, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Medular, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Extrapiramidal, causas y enfrentamiento inicial

10. Manejar el concepto de Sindrome Cerebeloso, causas y enfrentamiento inicial



TRASTORNOS NEUROMUSCULARES DE LA INFANCIA

CLINICA:

-RETRASO HITOS MOTORES RETRASO SOSTEN CEFALICO
RETRASO SEDESTACION
RETRASO DE LA MARCHA

-ALTERACIONES DEL TONO MOTOR (HIPERTONIA, HIPOTONIA, DISTONIA)

-CAIDAS FRECUENTES

-MARCHA ANORMAL

-DEBILIDAD-FATIGABILIDAD

-CALAMBRES

-HIPERCEKAEMIA



CONCEPTOS NECESARIQOS:

-ANATOMIA VIA MOTORA
-ENZIMAS MUSCULARES
-TONO MOTOR

-FUERZA

-REFLEJOS OSTEOTENDINEOS
-REFLEJOS ARCAICOS

-TIPOS DE MARCHA




SINDROME PIRAMIDAL

-AUMENTO DE TONO MOTOR
(HIPERTONIA)

-PARESIA (DEBILIDAD)
-HIPERREFLEXIA

-AUMENTO AREA
REFLEXOGENA

-CLONUS

-BABINSKI

-LESION A CUALQUIER NIVEL
VIA PIRAMIDAL
(“PRIMERA MOTONEURONA™)

-CARACTERISTICAMENTE
IDENTIFICADA
CON LESIONES DEL SNC

-IGUALMENTE PUEDE HABER
LESIONES EN MEDULA ESPINAL
QUE COMPROMETEN LA
PRIMERA MOTONEURONA

Primary motor cortex

Pyramidal cells

— Corticaspinal tract

Cerebral peduncle/
Crus of midbrain

-~ Pyramids of medulla oblongata
-~ Anterior corticospinal tracts

— Decussation in pyramids

- Lateral corticospinal tracts

———— Decussation in spinal cord
7~ Internuncial neurons

™ Neuromuscular junction

™ skeletal muscle
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SI'NDROME HIPOTONICO

-ETIOLOGIA CENTRAL O PERIFERICA

-HABITUALMENTE ACOMPANADO DE RETRASO PSICOMOTOR

-ORIENTACION CLINICA IMPRESCINDIBLE

-REQUIERE ESTUDIO Y TERAPIA

-IMPRESCINDIBLE EXAMEN FISICO PARA PESQUISA

-ESTUDIO CK: DESCARTAR MIOPATIAS
TAC-RMN: DESCARTAR PATOLOGIA SNC(*)
TANDEN MASS: DESCARTAR EIM

ESTUDIO GENETICO: CARIOGRAMA-FISH-MLPA
ELECTROMIOGRAFIA-VELOCIDAD CONDUCCION



SINDROME HIPOTONICO

PATOLOGIAS “EMBLEMATICAS”

-ATROFIA ESPINAL FASCICULACIONES LINGUALES
ABOLICION ROT
DG: ESTUDIO GENETICO GEN

-ENFERMEDAD DE POMPE MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA
CK ELEVADA
DG: ESTUDIO ACTIVIDAD Ez LEUCOCITOS

-ACIDURIA GLUTARICA MACROCEFALIA
DETERIORO NEUROLOGICO AL ANO DE VIDA
DG: TANDEN MASS



SINDROME MIOPATICO

-FACIES -FENOTIPO MIOPATICO
“MARCHA ANADINA

-SIGNO DE GOWERS

-ROT (N) O LEVEMENTE DISMINUIDOS
-BABINSKI (-)

-PSEUDOHIPERTROFIA GEMELOS
-HIPERCEKAEMIA

-DEBILIDAD PREDOMINIO PROXIMAL




CUADRO CLASICO SINDROME MIOPATICO:
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE LG

-VARONES (GEN DISTROFINA, LIGADA AL X)
-ELEVACION CK Y TRANSAMINASAS

-RETRASO MOTOR
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-GOWERS IS
-PSEUDOHIPERTROFIA GEMELOS

-ESCOLIOSIS PROGRESIVA

-MUERTE SEGUNDA DECADA DE VIDA
-TRATAMIENTO CORTICOIDES PROLONGA DEAMBULACION-VIDA

-EN INVESTIGACION TERAPIAS MODIFICACION EXPRESION GEN DISTROFINA



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE-SIGNO DE GOWERS

https://www.youtube.com/watch?v=zdEx4JZzdYE



-ANTE TODO PACIENTE CON TRANSAMINASAS ALTAS: TOMAR CK

-HIPERCEKAEMIA: PENSAR EN MIOPATIA

-PENSAR EN MIOPATIA: REALIZAR CK (AUNQUE UNA CK NORMAL
NO LA DESCARTA)




SINDROME POLINEUROPATICO

-SIN FASCICULACIONES

-DEBILIDAD PREDOMINIO DISTAL
-MARCHA ESTEPADA

-ROT DISMINUIDOS O AUSENTES
-BABINSKI (-)

-ADELGAZAMIENTO DE PANTORRILLAS
-CALAMBRES (NO MIOTONIA)

-PIE CAVO

-OCASIONALMENTE COMPROMISO SENSITIVO

Pie Cavo



SINDROME POLINEUROPATICO: CUADROS CLASICOS e =

CRONICO: CHARCOT-MARIE-TOOTH
(POLINEUROPATIA SENSITIVOMOTORA HEREDITARIA)

AGUDO: GUILLAIN-BARRE
(POLINEUROPATIA AGUDA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE)




COMPROMISO ALFA-MOTONEURONA ESPINAL
(“SEGUNDA MOTONEURONA”)

-DEBILIDAD PROXIMAL-DISTAL

-COMPROMISO PROGRESIVO

-ROT DISMINUIDOS O AUSENTES

-BABINSKI (-)

-ATROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

-AUSENCIA COMPROMISO SENSITIVO

-FASCICULACIONES +

-CUADRO CLASICO INFANCIA: ATROFIA ESPINAL
ADULTO: ELA
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SINDROMES MIASTENICOS

-SELLO CLINICO: FATIGABILIDAD

Placa Neuromuscular

-ETIOLOGIAAUTOINMUNE,
TOXINAS O GENETICA

-COMPROMISO MUSCULAR
GENERALIZADO O FOCAL

-MIASTENIA OCULAR

Sarcolema

Receptor de
Acetilcolina

Fibras Musculares

-MIASTENIA GRAVIS JUVENIL




SINDROME MEDULAR

-PARESIA DEPENDIENTE
DE LUGAR DE LESION

-ETIOLOGIA TUMORAL,
VASCULAR, AUTOINMUNE

-SELLO CARACTERISTICO:
COMPROMISO VESICAL

(SU AUSENCIA NO DESCARTA
LESION MEDULAR)

-CLINICA DEPENDIENTE DE
VIA LARGA MEDULAR
COMPROMETIDA

Raiz posterior del n. espinal

TCE

Conducto central _|

Raiz anterior del n. espinal

12 toracicos Poas Vs

Fisura media anterior

Cordén posterior

5 lumbares

TCE

Cordon lateral .

5 sacros

1 coccigeo [

Tabique medio posterior

Sustancia gris intermedia)

Asta lateral

Fasciculo grécil

Asta posterior

Asta anterior

Comisura gris anterior

Comisura blanca anterior



SINDROME EXTRAPIRAMIDAL 7

-HABITUALMENTE RELACIONADO A LESIONES DE GANGLIOS BASALES

-EN INFANCIA RELACIONADA A DANO PERINATAL (KERNICTERUS), ERRORES
INNATOS DEL METABOLISMO, ENFERMEDADES NEURODEGENERATIVAS, OTRAS

-DIFICULTAD EN REGULACION MOTORA: DISTONIAS U OTROS MOVIMIENTOS
EXTRAPIRAMIDALES
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SINDROME CEREBELOSO LoT 2

-HABITUALMENTE CUADROQOS DE INICIO AGUDO

-EN GENERAL EVALUABLE DESPUES DE ADQUIRIDA LA MARCHA
-CLINICA MAS EVIDENTE: ATAXIA

-EVALUABLE POR MARCHA EN TANDEM Y PRUEBA INDICE-NARIZ
-CAUSA MAS FRECUENTE: INTOXICACIONES

-CAUSA MAS GRAVE: TUMORES FOSA POSTERIOR

-TAMBIEN FENOMENOS POSTVIRALES (“ROMBENCEFALITIS”)

-EXISTEN ATAXIAS HEREDITARIAS QUE SE HACEN EVIDENTES EN EL TIEMPO



Clase Trastornos Neuromusculares y del Movimiento

Objetivos a cumplir por los estudiantes al final de la clase:

1.

8.

9.
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Conocer los signos clinicos mas frecuentes de sospecha de TNM y del Movimiento

. Manejar el concepto de Sindrome Piramidal, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome Hipotonico, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Miopatico, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome Polineuropatico, causas y enfrentamiento inicial
. Manejar el concepto de Sindrome Miasténico, causas y enfrentamiento inicial

. Manejar el concepto de Sindrome de Motoneurona Espinal, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Medular, causas y enfrentamiento inicial

Manejar el concepto de Sindrome Extrapiramidal, causas y enfrentamiento inicial

10. Manejar el concepto de Sindrome Cerebeloso, causas y enfrentamiento inicial
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BRENDAN HARRISON
FRASER FORD

INSPIRADA EN UNA }

DECISIONES
EXTREMAS

NO ESPERES UN MILASSEE
HAZLO.




