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Objetivos

Describir componentes clave de la historia y el examen fisico
relevantes para la evaluacion del paciente.

Discutir del diagnostico diferencial de hipotonia generalizada en el
periodo neonatal.

Identificar las principales causas tratables de hipotonia neonatal que
no deben pasarse por alto.




Introduccion

Hipotonia es un signo inespecifico sin localizacion.

Puede ser una manifestacion de enfermedad sistémica,
disfuncidon del sistema nervioso central (SNC) o sistema
nervioso periférico (SNP).




Historia Clinica

Edad gestacional

\

Apgar
Evento precipitante claro

[

Pruebas seroldgicas maternas y exposiciones infecciosas
e Ej: varicela, citomegalovirus, virus Zika.

N




Examen fisico del recién nacido (RN)

Observacion: Generalizada, Focal.

Sugieren afeccion multisistémica: rasgos faciales dismorficos, viceromegalia,
microcefalia, anomalias cutaneas.

Estado mental: RN somnoliento y con encefalopatia debe evaluar enfermedad
sistémica, como infeccion, trastorno metabdlico, encefalopatia hipdxico-isquémica
(EHI), etc.

La evaluacion de la fuerza facial (mueca, cierre palpebral), capacidad de succionary
tragar, fuerza del llanto sirven para evaluar la funcién bulbar. Una anormalidad
puede sugerir un trastorno neuromuscular o multisistémico, o del SNC.

Movimientos: Los movimientos tipicos deben ser asincronicos e involucrar a todas
las extremidades. No deben ser asimétricos y no deben ocurrir en bloque. La falta de
movimientos se correlaciona con el grado de hipotonia.




Examen fisico del RN

Tono: tension o resistencia muscular durante el reposo.

e Postura reposo normal: flexion de brazos y piernas.

e Hipotdnico: brazos en extension y caderas en
abduccidn ("postura de la pierna de rana").

* Tono axial: evaluar el retraso de la cabeza (Figura 1).

Funcion motora

* Evaluar rango de movimiento pasivo (rotar cada
articulacion para sentir la resistencia y el rango).

e Retroceso del brazo: Brazos en flexion, extender y
soltar rapidamente, debe regresar a la posicidon
original flexionada.

Cintura escapular

 Tono de la cintura escapular: mover mano del bebe
hacia el hombro opuesto.

* Signo de la bufanda: hipotonia en RNT (Figura 2).

Hipotonia

(tono muscular disminuido;

Figura: 1




Examen fisico del RN

Reflejos osteotendineos

Hiperreflexia o clonus Asimetria de los reflejos

sostenido indica un proceso focal. . _
. . L Reflejos arcaicos
Disfuncidn de la e Hiperreflexia asimétrica:

: ; 2 Moro, prehension palmar,
motoneurona superior lesion focal SNC. , prenension p ¢
; . . . marcha, succion y el reflejo
relacionada con un proceso |® Hiporeflexia asimétrica: :
v , . de retirada, etc
que afecta el cerebro o la lesion de una raiz nerviosa
médula espinal.

_~ neurona sensitiva

musculo

efector /
neuronas motoras

médula




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION
DE HIPOTONIA

1. Trastornos sistémicos

2. Sistema nervioso central
* Cerebro
* Meédula Espinal

3. Trastornos de la unidad motora: del asta anterior a la fibra
muscular

* Trastorno de la célula del asta anterior
e Unidn neuromuscular
4. Trastornos primarios del musculo




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

1. Trastornos sistémicos

La hipotonia puede ser una manifestacion de una enfermedad sistémica o una
anomalia cromosémica =2 La triada arreflexia, hipotonia y debilidad no es especifica.

* El cambio de tono puede ser un signo de sepsis del RN.

e Considerar exposicion a drogas o medicamentos. Ejemplo: Madre tratada con
sulfato de magnesio para la preeclampsia puede mostrar una hipotonia al nacer
gue mejora con el tiempo.

e Otras causas: Sd. Prader Willi (hipotonia profunda, sin otros signos de enf.
Sistémica), errores innatos del metabolismo, enfermedad de Pompe, trastornos

metabdlicos.

Sd. Prader Willi: obesidad, talla baja, hipogonadismo, criptorquidia y alteraciones en el aprendizaje.
Enfermedad de Pompe: trastorno metabdlico, causado por una acumulacion de glucogeno en multiples tejidos.




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

2. Sistema nervioso central

Cerebro

* Signos clinicos que sugieren hipotonia central: Encefalopatia, convulsiones,
caracteristicas dismorficas, anomalias multiorganicas, hiperreflexia, anomalias
genéticas / cromosémicas conocidas.

e Historia del embarazo: Disminucidon de los movimientos fetales, polihidramnios,
exposicion materna (medicamentos e infecciones), edad gestacional.

* Apgar y necesidad de reanimacion.

Hipoxia + puntajes de Apgar bajos sugieren encefalopatia hipoxico-isquémica.

La hemorragia intracerebral e intraventricular también puede afectar el tono
dependiendo de la extension de la hemorragia.

Los accidentes cerebrovasculares : lesiones cerebrales focales. Primeras
manifestaciones puede demostrar asimetria de tono.




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Médula Espinal

» Sospechar en RN gravemente hipotoénicos + paraplejia + hiper/hiporreflexia +
disfuncion del intestino / vejiga.

* Poco frecuente, pero puede provocar secuelas graves.

* Ejemplos: tumor de médula espinal, infeccion paraespinal, mielomeningocele.




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

3. Trastornos de la unidad motora: del asta anterior a la fibra muscular

Trastorno de la célula del asta anterior

Atrofia muscular espinal (AME): trastorno autosomico recesivo, mutacion gen

SMIN1.

* RN con hipotonia, arreflexia, mala succion o debilidad respiratoria.

e Sin tratamiento, la AME tipo 1 conduce a la pérdida de los hitos motores y la
muerte o la necesidad de ventilacion mecdnica a los 2 afios de edad.

* El diagndstico rdpido y el inicio del tratamiento son cruciales para mejorar los
resultados, por lo que el diagndstico de AME en RN debe considerarse una
emergencia neuromuscular.

* Actualmente se esta llevando a cabo un ensayo de fase Ill: Tratamiento nuevo,

con mejoria clinicamente significativa en los hitos motores y supervivencia libre de
ventilacion.




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Unidn neuromuscular

Los RN con estos trastornos pueden presentar hipotonia, alimentacion deficiente,
ptosis y debilidad respiratoria.

 Miastenia neonatal transitoria trastorno de auto-resolucion adquirido
pasivamente en RN de madres afectadas por miastenia grave autoinmune.
Sintomas: ptosis, hipotonia, llanto débil y insuficiencia respiratoria. Inicia
generalmente 2 dias después del nacimiento.

* Sindrome miasténico congénito: defectos hereditarios causados por una
mutacion de la unidn neuromuscular. Sintomas: ptosis (fluctuante), debilidad =
dificil de diferenciar de otras causas neuromusculares de hipotonia.

* Botulismo infantil: no suele presentrse en el periodo neonatal inmediato. Perdida
del reflejo de la luz pupilar, estrefiimiento.




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

4. Trastornos primarios del musculo

Incluye: miopatias congénitas, distrofias musculares congénitas, distrofia miotonica
congénita y trastornos multisistémicos como la enfermedad musculo-ocular-cerebral.

1a8Le. The Overlapping Features of Primary Muscle Disease Presenting

in the NICU

COMGEMITAL NEUROMUSCULAR COMGEMNITAL
MYOPATHY MUSCULAR DYSTROPHY JUNCTION DISORDER MYOTONIC DYSTROPHY
Hypatania - - + +
Eye movement abnarmmality + MOt cormmanly + *
Prasis + + + [(not always) +
Bulbar dysfurstion . : 4 + : 3
Creatine kinase level Often nomma Usually elevated (not always) Usually rmorma Can be elevated
Brain malforrmation or + * - *

Mydnocepnalues




EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

4. Trastornos primarios del musculo

* Se clasifican sobre una base histopatologica.

* Para el diagndstico de estos trastornos se puede abordar una combinacion de
pruebas genéticas y, si es necesario, biopsia muscular.

* Niveles elevado de CK en un RN hipotonico con contractura articular temprana
pueden sugerir distrofia muscular congénita.

* Distrofia miotonica congénita: tratorno por repeticion del triplete CTG. RN
profundamente hipotdnico. Examen de los padres (madre generalmente)
reveladebilidad distal mano/pie, debilidad facial, miotonia de agarre. Diagndstico:
pruebas genéticas.




HERRAMIENTAS DIAGNOSTICAS PARA LA EVALUACION

Pruebas de laboratorio

Cultivos estandar (sangre, orina y liquido cefalorraquideo) = Infeccién.

Pruebas de funcién tiroidea > hipotiroidismo congénito.

Nivel CK elevados = distrofias musculares congénitas

Acidosis, hieramonemia, hipoglicemia persistente e inexplicable - Errores
innatos del metabolismo

Resonancia magnética del cerebro / médula espinal:

Etiologias estructurales del SNC, si el examen clinico sugiere localizacion en SNC.
Ejemplo: Encefalopatia hipdxico-isquémica, malformacién en el desarrollo
cortical, hemorragia intracerebral, accidente cerebrovascular, tumor de la médula
espinal, infeccidn paraespinal.




HERRAMIENTAS DIAGNOSTICAS PARA LA EVALUACION

Electromiografia (EMG) / Estudios de conduccion nerviosa

* Los estudios de conduccién nerviosa pueden evaluar neuropatias hereditarias.

* La electromiografia de agujas se puede usar para distinguir ente miopaticas
(distrofias, miopatias) y procesos neurolégicos (atrofia espinal muscular)

* EMG de una sola fibra también pueden ser utiles en la consideraciéon de posibles

trastornos de la union neuromuscular.

Pruebas genéticas dirigidas
Cariotipo, uso de paneles genéticos permite un diagndstico mas especifico.




Conclusiones

La hipotonia en el neonato debe considerarse un sintomay no un diagndstico.

El tono bajo puede ser una manifestacion de enfermedad sistémica, disfuncion
del SNC o un trastorno de la unidad motora.

Se recomienda enfocarse en las etiologias tratables al crear un diagndstico
diferencial y un plan de evaluacion.

Aunque la lista de posibles causas de hipotonia neonatal es larga y poco
manejable, una historia completa y un examen cuidadoso pueden reducir
significativamente el diagndstico diferencial y permitir una evaluacién dirigida y
eficiente.




