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Amiotrofia monomélica benigna. Reporte de caso
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RESUMEN

Introduccion: El diagndstico de amiotrofia monomélica benigna es dificil ya que es una enfermedad poco frecuente con una pre-
sentacion clinica que puede semejar a otras enfermedades de la neurona motora y basicamente el diagndstico es de exclusiéon. Su
identificacion es importante para establecer un manejo y prondstico adecuados. Presentacion del caso: Masculino de 62 afios,
inicia con debilidad en miembros pélvicos asi como atrofia, con un periodo de progresién de los sintomas de dos afios, seguido
de un periodo estacionario en el que los sintomas se limitaron sélo a una extremidad pélvica. Inicialmente se consideré esclerosis
lateral amiotréfica, lo cual establece un pronéstico malo para la vida; sin embargo, después del andlisis del cuadro de presenta-
cion y con los hallazgos electromiogréficos el diagndstico final fue amiotrofia monomélica benigna. Discusion: Nuestro paciente
present6 una variable de enfermedad de neurona motora que puede confundir el diagnéstico y por lo tanto el pronéstico. Conocer
las diferencias e identificar la amiotrofia monomélica benigna es esencial para el manejo oportuno y adecuado de los pacientes.
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ABSTRACT

Introduction: The diagnosis of benign monomelic amyotrophy is difficult because it is a rare disease with a clinical presentation
that can mimic other diseases and motor neuron is basically the diagnosis of exclusion. Their identification is important to establish
a proper management and prognosis. Case presentation: Male 62, begins with pelvic limb weakness and atrophy, with a time to
progression of symptoms of two years, followed by a stationary period, in which the symptoms were limited to only one pelvic limb.
Initially considered amyotrophic lateral sclerosis, which sets a poor prognosis for life, but after the presentation box analysis and
electromyographic findings the final diagnosis was benign monomelic amyotrophy. Discussion: Our patient had a variable motor
neuron disease that can confuse the diagnosis and therefore the prognosis. Know the differences and identify benign monomelic
amyotrophy is essential for timely and appropriate management of patients.
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INTRODUCCION La amiotrofia monomélica benigna es un trastorno poco

conocido con unapresentacion diferente. Epidemiol 6gicamente,

L asenfermedades delaneuronamotorason patologiasdiver-
sas con afectacion exclusiva o predominante de las neuronas
motoras de la corteza cerebral y/o de las astas anteriores de
lameédula espinal.

El diagnostico de laenfermedad de motoneuronasuele ser
complicado s no se realiza una adecuada historia clinicay
una revision meticulosa de los datos del paciente, pudiendo
[levar a errores diagndsticos que modifican € prondstico de
viday el mangjo, por o que esimportante conocer eidentificar
el tipo de presentacion, la evolucion y un adecuado estudio
para establecerlo.
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los casos reportados a nivel mundia establecen una presenta-
cién més comun de miembros torécicos de forma asimétrica,
predomi nantemente en pacientes masculinosy en paises occi-
dentales. El diagndstico serealizadeacuerdo a cuadro clinico,
datos de enfermedad de la neurona motora superior e inferior
y € estudio electromiogréfico donde se encuentran datos de
enfermedad de motoneurona, excluyendo patologias que ase-
mejan su presentaci on mediante estudios complementarios.

PRESENTACION DEL CASO

Masculino de 62 afios enviado con diagndstico de esclerosis
lateral amiotréfica(ELA) atipica. Refiere como antecedente,
madre finada a los 68 afios por ELA, sin més antecedentes
relevantes. Inici6 e padecimiento en el 2007 con dificultad
para correr, debilidad en miembros pélvicos, con progresion
quedificultd levantarse de unasilla, adormecimiento de pier-
nasy bostezos excesivos,; posteriormente se agregan fascicu-
laciones. Después de un afio se denota la atrofia importante
de miembros pélvicos de predominio derecho con limitacion
parala marcha con asistencia de bastones.
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En el 2008 comienzasu evaluacion, realizando estudiosde
imagen, biopsia, electroneuromiografia (EMG), potenciales
evocados somatosensoriales (PESS), puncién lumbar. La
resonancia magnética cervical y lumbar presenta protrusio-
nes discales C3-C4, C7-T1, espondilolistesis C3-C4 C5-C86,
abombamientos discales desde L 2-L. 3 L5-S1, cambios dege-
nerativos en ambos niveles, sin ninglin compromiso de raiz
nerviosa. Liquido cefalorraquideo normal. PESS normales.
El estudio electroneuromiogréfico presenté neuroconduc-
ciones motoras con amplitud disminuida paratibial derecho
y latencia distal prolongada, neuroconducciones sensoriales
normales; al estudio con aguja monopolar se exploré deltoi-
des, abductor corto de pulgar, vasto medial, tibial anterior,
gastrocnemio medial, primer interéseo dorsal delamano, con
presencia de insercidn incrementada en todos |os muscul os
estudiados, presencia de ondas positivas potenciales defibri-
lacion, fascicul aciones de predominio en miembros pélvicos
concluyendo electroneuromiografia anormal con datos de
af eccién de neurona motora superior. Con el resultado delos
estudios se determina esclerosis lateral amiotrdfica atipica
como diagnostico final .

Presentaun periodo de estancamiento de sintomasy en 2010
hay cambios con respecto alamarcha, mejoriaen lafuerzadel
piederecho, yasin presenciade fasciculaciones, con atrofiaen
muslo derecho sin afeccidn de miembro pélvico izquierdo, ni
toracicosy sin adteraciones dela sensibilidad (Figura 1).

En 2011, enlaexploracién fisicasdlo hay cambiosanivel
demiembro pélvico derecho con atrofiaanivel demuslo de 14
cm (Figuras 2y 3); los arcos de movilidad de cadera, rodilla
y tobillo estan completos, examen manua muscular en 2/5
para cuadriceps e isquiotibiales, resto de grupos musculares
paratobilloy caderaen 3/5, sensibilidad normal, no seevocan
refl g os osteotendinosos, disminucién de tono, sin presencia
dereflgjos patol gicosy sin fasciculaciones. Miembro pélvico

Figura 1.

Sin alteraciones
en miembros
superiores.

izquierdo presenta varo de rodilla con presencia de dolor al
realizar flexion con cepillo positivo. Miembros toracicos sin
alteraciones. Nervios craneales normales.

Se realiza nueva el ectroneuromiografia encontrando neu-
roconducciones sensoriales normales; neuroconducciones
motoras con amplitudes disminuidas para tibial y peroneo
derechos; respuesta F, prolongada para peroneo derecho con
diferenciainterlado significativa, tibial derecho con diferencia
interlado significativay frecuenciade evocaci 6n disminuida.
Al estudio con aguja se estudiaron los siguientes muscul os:
paravertebrales C5, T10, L2, L3, L4, L5, psoas, aductor
mayor, vasto medial, gemelo medial, tibial anterior, peroneo
lateral largo, deltoides, supraespinoso, palmar mayor, trapecio
y lengua, encontrando anormalidad en paravertebralesL 3, L4,
L5, psoas, aductor mayor, vasto medial, gemelo medial, tibial
anterior y peroneo lateral largo del lado derecho. Potencial de
accién de unidad motoracon amplitud incrementada (hasta 10
mv), frecuencia de disparo incrementada (30 Hz), duracién
aumentada, patron de interferenciaincompleto tipo neuropa-
tico; reclutando 0 UM en vasto medial y aductor mayor, y de
2-3 UM en resto de muscul os de miembro pélvico derecho.
Resto de musculos con caracteristicas morfolégicas y de
activacion normales concluyendo el estudio como indicativo
de enfermedad de motoneurona; no cumple criterios electro-
fisiolOgicos para esclerosis lateral amiotrdéfica; 1os hallazgos
sugieren amiotrofia monomélica benigna.

Cabe mencionar que otro motivo delaconsultay atencion
en rehabilitacion, ademés delaesclerosislateral amiotréfica,
fue la presencia de dolor en rodilla izquierda secundaria a
gonartrosis severa que dificultaba ain mas la marcha, y que
ante el diagnostico manejado en el Servicio de Ortopediano
se pudo ofrecer manejo quirdrgico.

DISCUSION

Laesclerosislateral amiotrofica(ELA) esunaenfermedad neu-
rodegenerativacaracterizadapor pardisismuscular progresiva
por degeneracion de neuronas motoras en la corteza primaria,
tracto corticoespinal, tallo cerebral y médula espinal.
Predominaenla5*y 72décadas delavida, iniciaentrelos
50-59 afios de edad y tiene su pico maximo a los 75 afios.
Afectacon unafrecuencialigeramente superior alosvarones
en comparacion con las mujeres de 1.5:1.2.
Lamayoriadelos casosde ELA son esporédicos, sdlo € 5%
presentaantecedentesfamiliaresde esclerosislateral amiotréfica
(ELA familiar) con herencia autosdmica dominante y supervi-
venciamés corta, con un pronostico de vida de dos afios; en los
casosdeELA deiniciojuvenil, su edad de aparicion esde menos
de 25 afiosy enlamayoriadelos casos es autosomico recesivo?.
Losdatos clinicos son: debilidad asimétricaen las manos,
contraccionesinvoluntarias de unidades motorasindividua-
les que se denominan fasciculaciones. Posteriormente hay
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manifestaciones extrapiramidal es: espasticidad de extremi-
dadesinferiores principal mente, hiperreflexia profunda, sig-
no de Hoffman, Clonusy Babinsky. Al avanzar el proceso,
aparece un sindrome bulbar (mas comin en mujeres que en
hombres) con dificultad para la deglucion, reflujo nasal de
liquidos, voz gangosa, sidorrea, disartria, atrofiade lalengua
con fasciculaciones; finalmente, la enfermedad afecta a la
muscul atura respiratoria por fatiga del diafragmay de los
muiscul os respiratorios!-3.

En relacion con el caso clinico sdlo se evidencia clini-
camente la presencia de atrofia muscular focal localizada
en muslo derecho, presencia de fasciculaciones en etapas
iniciales; la exploracién de nervios craneales los muestra
intactos, lo mismo acontece con el examen sensorial. De
acuerdo con laexistenciade antecedente familiar se esperaria
una evolucion més répida con un prondstico de vida menor
a cinco anos; en este caso presenta un estancamiento de
sintomas después de dos afios de inicio de la enfermedad.

Los hallazgos electromiogréficos del paciente no son
compatibles con esclerosis lateral amiotrofica; para realizar
¢l diagndstico se encuentran los siguientes criterios:

e Potencial de accion muscular compuesto: la latencia
motoradistal y laVNC siguen siendo casi normales, sin
caer por debajo del 70% del limite superior o inferior de
lanormalidad. Sin bloqueos de la conduccién.

»  Potencial de accidn sensorial nervioso: normal.

e OndaF: sus hallazgos son variables, presentando con
mayor frecuencia latencia prolongada, con frecuencia
normal o disminucion de lafrecuenciade laondaF.

e Estudio con aguja monopolar: presencia de potenciales
defibrilacion, ondas positivas, fasciculaciones, lascuales
s se encuentran en lalengua tienen sensitividad 98% y
especificidad 84%.

e Potencialesde unidad motorade gran amplitud de mayor
duracion con mayor proporcion de potenciales polifési-
cos, un patrén deinterferenciaincompleto con frecuencia
de disparo més altaa 10HZz°.

e Encontrados en al menostres regiones (bulbar, cervical,
toracica-lumbar).

Figuras 2y 3.

Se aprecia la atrofia focalizada
en region proximal de miembro
pélvico derecho.

El Comité de laWorld Federation of Neurology en 1994
presento los Criterios de El Escorial usados hasta la fecha
como guias diagnosticas para realizar el diagnéstico de es-
clerosislateral amiotrofica (ELA) se requiere:

A. Presenciade:

1) Evidencia de degeneracion del tipo de neurona
motorainferior (NMI), por examen clinico, electro-
fisiol6gico o neuropatol dgico.

2) Evidencia de degeneracion de neurona motora su-
perior (NMS) por examen clinico.

3) Diseminacion progresivo de los sintomas o signos
dentro de una regién o de otras regiones, determi-
nados por medio delahistoriaclinicao exploracion
fisica, junto con

B. Ausenciade:

1) Evidencia electrofisiolégica o patoldgica de otra
enfermedad o proceso que pueda explicar los sig-
nos de degeneraci én de neurona motora superior o
inferior y

2) Evidencia de neurcimagen de otro proceso o en-
fermedad, que pueda explicar los signos clinicos y
el ectrofisiol dgicos explicados.

C. Categorias diagnosticas:

1) ELA definitiva: evidenciaclinicadesignosdeNMS
y de NMI en tres regiones.

2) ELA probable: evidenciaclinicadesignosdeNMS
y de NMI en a menos dos regiones con los signos
de NM S predominando sobre los de NMI.

3) ELA posible: evidenciaclinicadesignosde NMS
y de NMI en una region; o los signos de NMS
estan solamente presentes en una region, y los
signos de NM1 ‘estén definidos por criterios de
electromiografia (EMG) en al menos dos extremi-
dades, con la apropiada aplicacion de protocolos
de neuroimagen y laboratorio para excluir otras
causas.

4) Sospecha de ELA: signos puros de NMI en dos o
tres regiones (p. g., atrofia muscular progresivay
otros sindromes motores).
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Se han presentado unagamade variantes clinicas, algunas
de €ellas que asemejan el cuadro clinico de ELA, flail army
flail leg, que soninicialmenteformaslocalizadas con afeccion
predominantemente de neurona motora inferior.

En lavariante flail arm que también se conoce como € sin-
dromedeV ulpian-Bernhardt y dipleiabraguia amiotrdfica, hay
debilidad y atrofiaque predomi nantemente afectan laextremidad
proximal superior en un modelo simétrico, lo que conduce aun
desgaste severo drededor de la cintura escapular y los brazos
colgando aambosladosflaccidamente. Tipicamente, losreflgos
tendinososen | asextremi dades superiores se deprimen o estan au-
sentes, pero los pacientes pueden preservar losreflg osnormales.
L asextremidadesinferioressguen siendo fuertesduranteal gunos
afospero cond tiempo laespadticidad y laatrofiasedesarrollan®.

En el sindromedelaflail leg, ladebilidad y atrofiacomien-
zan enlasextremidadesinferiores distal es que afectan de una
manerasimétrica. De nuevo las caracteristicas clinicas son de
un sindrome de neurona motora inferior con hipotoniay la
disminucion delosreflgjostendinosos; 0s signos piramidales
son generalmente ausentes'*.

Estas dos variantes muestran una progresion més lentaen
comparacion con lasformas mastipicasdelaesclerosislateral
amiotrofica con un pronéstico de vida mejor.

Laesclerosis lateral primaria es una patologia progresiva
con datos puros de sindrome neuronamotorasuperior. Dificil
para diferenciar durante las primeras etapas, ya que algunos
pacientes con esclerosislateral amiotrdficasolo pueden mani-
festar signos de neuronamotora superior y paraestablecer su
diagndstico han sugerido que |os signos de neuroma motora
inferior deben estar ausentes durante tres afios.

La amiotrofia monomélica benigna o enfermedad de
Hirayama, caracterizada por predominar en sexo masculino
entre la 2da'y 3ra décadas de lavida, de causa desconocida,
se limita a una extremidad predominantemente en miscul os
distales; es asimétrica, lentamente progresiva, se estabiliza
en un maximo de seis afios 0 menos 'y no se ve afectada la
expectativa de vidalt-*13,

Clinicamente no hay datos de neurona motora superior;
hay hiporreflexia o arreflexia en segmento afectado, atrofia
y debilidad, sensibilidad normal y pares craneal es normales.

En el estudio de electroneuromiografia se encuentran:

e Disminucion de la amplitud del potencial de accion
muscular compuesto.

»  Potencial de accidn sensorial nervioso normal.

e Ondaspositivasy fibrilaciones en miscul osclinicamente
afectados.

e Potenciales de unidad motora con amplitud aumentada.
Presencia de abundantes potenciales polifasicos.

e Sepueden encontrar datos de denervacion en laextremi-
dad no afectada, aunque en bajo porcentaje.

e Patron neuropético en algunos muscul os no afectados.

Sinafecciondetresregionescomo en eclerosslaterd amiotré-
fica; con mayorescambioslocalizadosen € segmento afectado®19,

Diagnostico diferencial: ELA, radiculopatias, siringomie-
lia, tumores, miositis focal crénica (donde se encuentra la
creatinfosfoquinasa (CPK aumentada).

No hay relacién genética como en laatrofiamuscular espi-
nal. Los reportes familiares son poco frecuentes, y la conside-
racion benigna se determina por lafalta de evolucion61011, A
pesar de que en € presente caso existiael antecedente de ELA
enlamadre, los casosfamiliares son esporadicosy laevolucion
masrapiday fatal, por lo que en nuestro paciente no concuerda
laevolucién presentada con lo reportado en laliteratura.

Se han reportado casos de atrofia en miembros pélvicos en
paises occidentales donde la edad de presentacion es en la 42
década de lavida, con duracion media de la enfermedad de 13
afos2. EnIndiase hareportado edad mediade 29y duracionde4
afos!2. En relacion con nuestro paciente, laedad de presentacion
fue en la6®década delavida, es decir, mayor alo esperado.

En el caso clinico, los hallazgos electromiograficos son
compatibles con amiotrofia monomélica benigna ya que
sblo se encontraron alteraciones en laregion lumbar y en el
miembro pélvico derecho, asi como lafaltade progresion de
laenfermedad; sin embargo, los estudios reportados sefialan
mayor alteracion en los musculos distales diferente ala pre-
sentacion de este caso que selocalizd en muscul os proximal es.

La presentacion localizada en regiéon lumbar puede dar
como principal diagnéstico diferencial radiculopatiamdltiple;
sinembargo, loshallazgosen los estudios deimagen sdloiden-
tifican abombamientos discalessinlesién radicular y cambios
degenerativos; asi también, los hallazgos en |a el ectronuero-
miografiaal estudio con agujaen quelascaracteristicasdela
unidad motora son caracteristicas de enfermedad de neurona
motora, més el cuadro de presentacion inicial, descartan la
radi cul opatia como diagnostico.

Posterior al cambio de diagnéstico, el paciente pudo recibir
atencién parael manejo de gonartrosisdelarodillaizquierda
con lafinalidad de mejorar lamarcha; también mejord la ex-
pectativade viday su visién ante la enfermedad, cambiando
su pronostico funcional y su entorno social y personal.
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