REPORTE DE

Revista Mexicana de Neurociencia
2008; 9(1): 70-73

Amiotrofia monomiélica

Martinez Héctor R,* Caro-Osorio Enrique,** Gutiérrez-Jiménez Eugenio,*
Moreno-Cuevas Jorge,** Gonzalez-Garza Maria Teresa**

RESUMEN

Introduccién: La amiotrofia monomiélica es un trastorno neuroldgico poco frecuente que se caracteriza por debilidad, atrofiay
fasciculaciones de una extremidad, cominmente unilateral y asimétrica que progresa lentamente durante 2-4 afios y posterior-
mente alcanza un periodo estacionario. La expectativa de vida no se afecta. En el diagndstico diferencial de esta entidad clinica
se incluyen las enfermedades de neurona motora. Reporte de caso: Masculino de 42 afios, sin antecedentes de trauma,
infeccion, radiacion o trastorno genéticos, que inicié a la edad de 17 afios con debilidad, atrofia y fasciculaciones en extremidad
superior derecha. A dos afios del inicio se detiene la progresion de los signos clinicos y se sigue de un periodo estacionario de
22 afios. Posteriormente desarroll6 atrofia y fasciculaciones en la extremidad contralateral. Se observé hipotrofia bilateral con
reflejos normales y fasciculaciones en las extremidades superiores. La electromiografia revel6 denervacion cronica en musculos
proximales y distales de extremidades superiores. Los nervios craneales, sistemas piramidal, sensitivo y cerebeloso no mostra-
ron alteraciones. Discusion: Nuestro paciente presentd amiotrofia monomiélica braquial con afeccién simétrica después de un
periodo estacionario prolongado. Al afio de seguimiento parece alcanzar una segunda etapa estacionaria. Este trastorno se
considera como degeneracion de neurona motora inferior afectando segmentos medulares. El reconocer esta entidad clinica,
evita el estrés que produce la posibilidad de tener una enfermedad de neurona motora mortal tal como la esclerosis lateral
amiotrofica.
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Monomelic amyotrophy

ABSTRACT

Introduction: Monomelic amyotrophy is an uncommon neurological disorder causing wasting and weakness of only one limb,
and rarely is bilateral and symmetric. After a slow progression for 2-4 years, it reaches a stationary course and life expectancy
is not affected. This disorder should be differentiated from motoneuron diseases. Case report: A 42 year-old man, without
history of trauma, infection, radiation or genetic disorders, started at the age of 17 with weakness, atrophy and fasciculations in
right upper extremity. This disorder stops progression two years later. After 22 years of stationary course he developed atrophy
and fasciculation in the contralateral arm. Bilateral atrophy with normal reflexes and fasciculations were observed in upper
limbs. Electromyography revealed chronic denervation in proximal and distal muscles of upper extremities. Cranial nerves,
pyramidal, sensitive and cerebellar systems were normal. Discussion: Our patient presented brachial monomelic amyotrophy
with symmetrical involvement after a long term stationary period. After one year follow up he appears to reach a second
stationary phase. This disorder may be a localized lower motor neuron degeneration affecting spinal cord segments. Recognizing
this disease, avoids suffering distress for the possibility of having a progressive and invariably fatal disorder such as amyotrophic
lateral sclerosis.
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INTRODUCCION

La amiotrofia monomiélica (AMM) es un trastorno
neurolégico poco comun que produce atrofia de una ex-
tremidad. La afeccion de la extremidad superior es mas
frecuente que la extremidad inferior por lo cual la han
denominado amiotrofia monomiélica braquial (AMMB).
Esta entidad clinica predominaen el sexo masculino (10:1).

LaAMM fue descrita inicialmente por Hirayama en 1959
quien reportd 12 pacientes jovenes con atrofia muscular de
laextremidad superior de manera unilateral.* En 1983, Gourie-
Devi introdujo el término de “amiotrofia monomiélica” des-
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cribiendo 23 pacientes con atrofia unilateral de miembros.
La AMM es una enfermedad esporadica, sin ninguna pre-
disposicion genética, antecedente de trauma o infeccién. Es
mas comun en paises del este y sur de Asia. Pocos casos se
han reportado en paises occidentales.??

Esta entidad clinica tiene inicio insidioso, entre los 15 a
25 afios y se caracteriza por atrofia y debilidad de muscu-
los inervados por los segmentos medulares C7 a T1. El
musculo Brachioradialis con frecuencia no se afecta,
produciendo lo que algunos autores describen como
“amiotrofia oblicua”. En algunos casos la atrofia es
asimetrica y bilateral, aunque en raras ocasiones es bila-
teral y simétrica. No hay fasciculaciones con la mano en
reposo; sin embargo, la extension de los dedos puede pro-
ducir fasciculaciones en musculos del antebrazo. Los pa-
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cientes no muestran anormalidades en nervios craneales,
sistemas sensitivo, cerebeloso o extra piramidal y las fun-
ciones corticales se encuentran preservadas. Los reflejos
tendinosos profundos pueden ser normales, disminuidos o
en algunos casos aumentados. Los pacientes normalmente
tienen una progresion lenta por 2-4 afios seguido de una
etapa estacionaria en la que la esperanza de vida no se ve
afectada. Cominmente no hay evidencia de dafio medular
en los estudios de imagen.*®

Recientemente, Hirayama describi6 39 pacientes eva-
luados por mielografia, mielografia por TC y IRM cervi-
cal con un cuello completamente flexionado; concluy6 que
existe un mecanismo mielopatico en la etiopatogenia de
esta trastorno.” Por otro lado, algunos reportes que inclu-
yen estudios de imagen no han demostrado alteraciones
en el diametro de la médula cervical de pacientes con
AMM vy grupos control. Lo anterior, fundamenta la no-
cion de que la etiologia de este trastorno es un proceso
degenerativo primario de la neurona motora.®

En este reporte nosotros describimos un paciente con
AMM que después de 22 afios de un periodo estaciona-
rio, presenté manifestaciones clinicas de debilidad, atrofia
muscular y fasciculaciones en la extremidad superior
contralateral.

REPORTE DE CASO

Masculino de 42 afios, que fue referido para evalua-
cién por debilidad, atrofia y fasciculaciones en la extremi-
dad superior izquierda que inici6 4 meses antes. No se
describen antecedentes de infeccion, trauma o radiacion
y la historia familiar de enfermedades neuromusculares
es negativa. El paciente refirié que a la edad de 17 afios
presento debilidad, atrofia muscular y fasciculaciones en
la extremidad superior derecha.

En ese tiempo fue evaluado mediante maltiples estu-
dios incluyendo biopsia muscular sin concluir un diagnés-

-

tico y recibiendo tratamiento con prednisona, sin mejoria
clinica. En los siguientes 2 afios el paciente recibio
fisioterapia y observd mejoria en la fuerza y trofismo
muscular comparado con la extremidad superior izquier-
da pero sin llegar a lo normal. El paciente durante 22 afios
permanecid asintomatico. Cuatro meses antes de la eva-
luacidn actual present6 parestesias y debilidad en la ex-
tremidad superior izquierda. Las parestesias se detuvie-
ron, en los dos meses siguientes aparecié hipotrofia y
fasciculaciones en musculos deltoides, biceps y triceps
izquierdos. A la exploracién neuroldgica se observé
hipotrofia bilateral en el deltoides, biceps, triceps, trape-
cio, escapular y musculos del antebrazo predominante-
mente en la extremidad superior derecha (Figura 1) al
igual que musculos de la mano. Los reflejos tendinosos
profundos fueron normales incluyendo la respuesta plan-
tar flexora en ambas extremidades. No hubo anormalida-
des en funciones cerebrales superiores, nervios craneales,
sistema piramidal, sensitivo o cerebeloso.

La IRM de cabeza y cervical no revel6 anormalida-
des. Las velocidades de conduccion de nervio sensitivo y
motor fueron normales en extremidades superiores. La
electromiografia revel6 denervacion crénica en misculos
proximales y distales de la extremidad superior derecha.

Se observo ademas denervacion aguda en musculos
proximales y distales de la extremidad superior izquierda.
Los musculos denervados incluyeron: pectoral mayor iz-
quierdo, deltoides, triceps, biceps y musculos supinadores
bilaterales ademas en el muasculo abductor pollicis brevis
del lado derecho. Los estudios de laboratorio de rutina
fueron normales. Los anticuerpos antinucleares,
anticuerpos anticardiolipina, pANCA, cANCA y panel
viral también fueron normales o negativos.

El analisis de LCR fue normal incluyendo los estudios
inmunolégicos, bacterioldgicos, panel viral, bandas
oligoclonales y proteina basica de mielina. Se realiz6 biopsia
del masculo biceps izquierdo. La microscopia de luz y
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Figura 1. Amiotrofia en deltoides, biceps, triceps, trapecio, escapular y masculos del antebrazo predominantemente en el lado derecho, vista

de frente y vista posterior.



72

Martinez Héctor R, et al. Amiotrofia monomiélica
Rev Mex Neuroci 2008; 9(1): 70-73

estudios ultraestructurales del masculo no revelaron anor-
malidades morfoldgicas. Al afio de seguimiento el pacien-
te se mantiene sin progresién clinica, esta estable con una
fuerza muscular de 4/5 en extremidades superiores e
hipotrofia bilateral de predominio derecha.

DISCUSION

El paciente con debilidad y atrofia de una extremidad su-
perior representa un reto diagndéstico considerable para el
neurélogo. La posibilidad de esclerosis lateral amiotréfica
(ELA) esta siempre presente en la mente del neurélogo en
la evaluacion enfermos con esta manifestacion clinica. La
AMM es un trastorno neuroldgico poco comin gue produce
atrofia de una extremidad con inicio en personas jovenes.’

Basado en los datos clinicos y resultado de la
electromiografia, nuestro paciente desarrollo AMM a
la edad de 17 afios. Tuvo una progresion lenta durante
dos afios y después alcanz6 un periodo clinico estaciona-
rio por 22 afos, en cual se observo recuperacion aparente
de los sintomas. Usualmente las manifestaciones de la
AMM aparecen en forma insidiosa con progresion lenta de
los signos clinicos por 2 a 4 afios, seguida de una etapa
estacionaria. La duracién de esta etapa no esta bien defi-
nida en los diferentes estudios transversales que se han
publicado en la actualidad.

Existen algunos estudios de prospectivos, con segui-
miento a largo plazo de pacientes, describiendo la dura-
cién de la fase estacionaria.®® La preocupacion mas im-
portante en los pacientes con este trastorno es: el periodo
de progresién de los signos y sintomas y si la enfermedad
evoluciona o no al desarrollo de ELA. Entre especialistas
en enfermedades de neurona motora, se considera que la
ELA o alguna otra enfermedad de motoneurona se pue-
den excluir, si no hay progresion de los signos y sintomas
en otro sector aparte de la extremidad superior en un pe-
riodo de 3 afios. Barontini reportd un estudio longitudinal
de 13 a 15 afios en tres pacientes con AMM. Gourie-
Devi describe otro estudio longitudinal en 44 pacientes y
concluye que la enfermedad normalmente se mantiene
estacionaria por mas de 4 afios después del inicio de la
sintomatologia.?®

Nuestro paciente presentd las manifestaciones clini-
cas descritas en la literatura. Una de las caracteristicas
principales de este trastorno es la unilateralidad que se
presenta en la mayoria de los casos. Ademas, presentd
afeccién simétrica en la extremidad superior contralateral
después de un largo periodo estacionario. Después de un
afio de seguimiento, este paciente parece haber iniciado
una segunda etapa estacionaria.

La patofisiologia de la enfermedad es desconocida, se
han sugerido multiples posibles etiologias incluyendo: in-

fecciones virales, insuficiencia vascular de la médula
espinal, actividad fisica intensa y atrofia focal de la médu-
la como resultado de estiramiento de ésta durante la flexion
del cuello. )

Hirayama ha sugerido una etiologia mielopatica. El
especula que existe lesion compresiva del cordén medular
cervical anterior debido a insuficiencia circulatoria croni-
ca o trauma croénico inducido por flexion repetida o soste-
nida del cuello.” Otros autores consideran que la debili-
dad, atrofia y fasciculaciones en un miembro, sugiere la
existencia de degeneracién localizada y limitada de la neu-
rona motora inferior.%

Gourie-Devi describi6 23 pacientes con atrofia de
una sola extremidad. De los 23 pacientes descritos,
cuatro tenian afeccion proximal y distal del brazo, si-
milar al descrito en nuestro paciente. Nueve pacientes
tenian afeccidn distal en la extremidad superior y 10
en la extremidad inferior. Como lo sugiere este autor,
la AMM puede ser una degeneracion localizada y limi-
tada de neurona motora inferior afectando a cualquier
segmento medular.*

Nuestro paciente compartio las caracteristicas descri-
tas en pacientes con AMM. Esto es, inicio insidioso en
paciente masculino de la segunda década de la viday una
presencia de etapa estacionaria prolongada después de 2
afios de sintomatologia. Estudios prospectivos a largo pla-
z0 mostraron que esta enfermedad se detiene después de
una lenta progresion de 2-4 afios. Sin embargo, pacientes
con seguimiento por més de 20 afios nunca evolucionaron con
afeccion de otras areas del sistema motor.?

El caso reportado tiene afeccion de la extremidad su-
perior contralateral después de 22 afios de periodo esta-
cionario. Este hecho ademas de que la resonancia mag-
nética de médula espinal no reveld alteraciones hace dificil
sustentar la teoria de compresion mielopatica como etio-
logia de esta entidad clinica en nuestro paciente. La im-
portancia en reconocer la AMM es incluirla en el diag-
nostico diferencial de las enfermedades de la neurona
motora y evitar la confusion de establecer la posibilidad
diagnostica de una enfermedad fatal tal como la esclero-
sis lateral amiotrofica.
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