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El término tono muscular hace referencia a la resistencia que ofrece el musculo a la distensién pasiva. Por
tanto, la hipotonia es un signo no especifico que se define como la disminucion de la resistencia a la
movilizacion pasiva de las articulaciones, que puede o no asociarse a debilidad muscular (que es la
disminucion de la maxima fuerza que puede ser generada).

CLASIFICACION DE LOS SINDROMES HIPOTONICOS Y MANIFESTACIONES CLINICAS

La primera distincion que debe realizarse en un lactante con hipotonia es si es secundaria a una afectacion a
nivel de SNC o del SNP, es decir, el primer paso es intentar localizar la lesidn. Asi, se clasifica la hipotonia en:

— Hipotonia no paralitica o central. Es la mas frecuente.

— Hipotonia paralitica o periférica.

— Hipotonia mixta.

Hipotonia no paralitica o central

Hipotonia paralitica o periférica

Origen de la lesion

Alteracion encefalica difusa

Lesion de vias periféricas, placa motora o
musculo

Debilidad Leve o moderada Significativa (“paralisis”)
ROT Normales o exaltados Ausentes o disminuidos
Contracturas Ausentes Presentes

Retraso motor Presente Presente

Movimientos Algunos (pero menos que un bebé sano) | Ausentes
antigravitatorios en

decubito pronoy

supino

Area cognitiva/afecto Retraso Normal

Atrofia Ausente Presente

Reflejos arcaicos Aumentados (persistentes) Disminuidos

Dismorfias Pueden estar presentes Raras

Microcefalia Puede estar presente Rara

CK total Normal Elevada (o normal)

Exploracion fisica

Hiperreflexia, clonus y signo de Babinski.

Alteracion del nivel de conciencia,
déficits sensoriales, convulsiones,
movimientos anormales, reflejos
arcaicos anormalmente persistentes,
rasgos dismorficos, microcefaliay
anomalias congénitas mayores

Consciente, escasa actividad espontanea vy
posibles alteraciones de la respiracién.

Fasciculaciones linguales.

Atrofias musculares y retracciones
osteotendinosas en cuadros clinicos de larga
evolucién.




Caracteristicas especificas Enfermedad/Sindrome

Fasciculaciones; Dismorfismo facial junto a debilidad en los | Enfermedad de Werdnig-Hoffmann  (Atrofia

musculos de la cara, pélvicos y diafragma muscular espinal tipo I)
Paladar hendido Miopatias congénitas
Oftalmoplejia y/o ptosis Sindromes miasténicos, enfermedad mitocondrial

Atrofia de mdusculos temporales, incapacidad para abrir la | Distrofia miotdnica
mano tras realizar maxima fuerza con la mano en pufio

Luxaciéon de la cadera recidivante, pie cavo, escoliosis | Enfermedad neuromuscular
progresiva y otras deformidades ortopédicas

Caracteristicas de la hipotonia periférica y su relacién con algunas enfermedades/sindromes.

ETIOLOGIA DE LA HIPOTONIA

Hipotonia no paralitica o central

La encefalopatia hipoxico-isquémica es la causa mas frecuente, seguida de enfermedades genéticas y de las
malformaciones del SNC.

Otras causas:

- Cromosomopatias: Sindrome de Down, Sindrome de Prader- Willi y Sindrome Williams, entre otros.
- Hiperglicinemia no cetdsica, hipotiroidismo y perosixomopatias.

- Infecciones del SNC.

- Lesion obstétrica de la médula espinal a nivel cervical o dorsal alto.

Hipotonia paralitica o periférica

— Anomalias de la segunda motoneurona: Atrofia espinal:
o Atrofia muscular espinal tipo | (enfermedad de Werdnig-Hoffman).
o Atrofia ponto-cerebelosa tipo I.

Anomalias del nervio periférico: Polineuropatias.

Anomalias de la placa motora: Sindromes miasténicos:
o Miastenia gravis neonatal.
o Miastenia congénita.
Anomalias primarias de la fibra muscular:
o Miopatias congénitas.
o Distrofia muscular congénita.
o Distrofia miotdnica congénita.

ANEXO 1. Caracteristicas de las principales causas de sindrome hipotdnico periférico segun localizacion.

Hipotonia de afectacion mixta

Dentro de este grupo se engloban enfermedades metabdlicas, por acimulo o degenerativas.



DIAGNOSTICO DE LA HIPOTONIA DEL LACTANTE (Anexo 2)

Es aconsejable evaluar al paciente en dos 0 mas ocasiones, ya que en una primera y Unica evaluacién puede
haber elementos del paciente o del ambiente que dificulten la exploracion.

Historia clinica

— Antecedentes familiares.
— Antecedentes personales obstétricos y perinatales.
— Hipotonia.

Exploracion fisica

Inspeccidn:

— Cara: Asimetria facial, debilidad de la musculatura facial, contacto con el explorador, dismorfias,
macroglosia, facies toscas, cataratas.

— Actitud: Postura en prono y en supino, asimetrias en los movimientos o movimientos espontdneos.

— Respiracion: Si es diafragmatica o intercostal.

— Deformidades esqueléticas, atrofia de extremidades inferiores, pie cavo.

Exploracion fisica:

— Medicidn de perimetro cefalico.

— Auscultacion cardiaca.

— Abdomen: Hernias, hepatomegalia.

— Exploracién de la cadera.

— Evaluacién del desarrollo psicomotriz y cognitivo.

— Desde el punto de vista motor: Evaluacion del tono muscular, de la fuerza, de los reflejos
osteotendinosos, de los reflejos arcaicos y de la masa muscular (trofismo). Ademas, buscar signos
especificos como miotonia (relajacion muscular lenta después de una contraccién voluntaria o
percusién en eminencia tenar o lengua) y fasciculaciones linguales.

Pruebas complementarias

Hipotonia no paralitica o central:

— Electrolitos séricos, calcio, fosforo, gasometria, TSH.

— Estudio metabdlico: glicemia, calcio, fésforo, magnesio, lactato, piruvato, amonio en sangre, acidos
organicos en orina, acidos grasos cadena muy larga.

— Enzimas lisosomales.

— Electroencefalograma.

— Ecocardiografia, evaluacion oftalmoldgica y auditiva y ecografia abdominal.

— Neuroimagen: Ecografia transfontanelar, TC y/o RMN cerebral (y si la historia clinica lo sugiere
también medular). Es la prueba complementaria que mas rendimiento tiene.

— Estudio genético.



Hipotonia paralitica o periférica:

Estudio CK sérica. Una CK sérica elevada orienta a causa periférica, sin embargo en recién nacidos
puede estar elevada en los primeros dias post — parto de forma transitoria. Ademas, niveles
normales no descartan compromiso periférico.
EMG y pruebas de velocidad de neuroconduccién (MNCV). Son las pruebas mas utiles en la
aproximacion patogénica y confirman lesién o integridad de:
o Afectacion motora/sensitiva.
Afectacion neuronal.
Afectacion de ganglio raquideo.
Afectacion axonal VS desmielinizante.
Afectacion de la placa motora.
o Afectacién de la fibra muscular: Inflamatoria, miotonia, metabdlica.
Test de acumulacidn repentina.

O O O O

Test de Tensilén/Prueba terapéutica con Mestinon. Se realizan si la clinica y la EMG sugieren
patologia de la placa motora.

Estudios genéticos: SMN (atrofia muscular espinal), gen DMPK (distrofia miotdnica), miastenia
congénita.

Resonancia muscular.

Biopsia muscular. En la actualidad, con el uso de pruebas genéticas, se utiliza con poca frecuencia.
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ANEXO 1. Caracteristicas distintivas de las principales causas de sindrome hipotdnico periférico

segun localizacion.

Localizacion

Diagndstico

Caracteristicas distintivas

MOTONEURONA
Atrofia espinal

Atrofia muscular espinal 5q

Hipotonia periférica con debilidad proximal, ausncia de ROT,
fasciculaciones linguales e indemnidad cognitiva

NERVIO PERIFERICO
Polineuropatias

Polineuropatias hereditarias
sesitivo-motoras/Espectro
Charcot-Marie Tooth

Hipotonia periférica con debilidad distal, atrofia, pérdida de
sensibilidad y disminucién de ROT

UNION
NEUROMUSUCLAR
Sindromes miasténicos

Sindromes miasténicos
congénitos

Debilidad periférica, llanto y succién débil, ptosis, debilidad
facial y artrogriposis

MUSCULO

Miopatias congénitas

Miopatia centronuclear

Hipotonia periférica leve-grave, insuficiencia respiratoria
cuando es grave, macrocefalia y aracnodactilia

Miopatia nemalinica

Hipotonia periférica, debilidad facial, escoliosis y contractura
articular

Miopatia central
core/multiminicore

Hipotonia periférica, displasia de caderas, escoliosis,
susceptibilidad ahipertermia maligna

Distrofia muscular
congénita

Distrofia muscular congénita
tipo 1A

Hipotonia periférica, cifoescoliosis, contractura de
articulaciones e hiperintensidad en la sustancia blanca en
RNM

Distrofia muscular
relacionadas a colageno VI:
Ullrich/Bethlem

Hipotonia, contracturas en articulaciones proximales,
queloides, hiperlaxitud, torticolis, cifoescoliosis

Distrofia muscular con
espina rigida (SEPN1)

Hipotonia axial, rigidez espinal progresiva y escoliosis

Distrofia relacionada a a-
distroglicano

Hipotonia mixta, elevacién de CK, anomalias oculares,
trastornos de la migracion neuronal, hipoplasia de tronco
cerebral, quistes cerebelosos

Distrofia relacionada a RYR-
1

Hipotonia congénita, escolisosis significativa precoz,
oftalmoplejia

Distrofia relacionada a
lamina A/C

Dropped head syndrome, compromiso escapuloperoneo,
pérdida temprana o ausencia de deambulacion

Distrofia miotonica

Distrofia miotonica
congénita

Hipotonia periférica, diplejia facial, llanto y succién débil,
retraso del desarrollo psicomotor, historia familiar materna
de debilidad facial, miotonia, contracturas, diabetes tipo 2 y
cataratas




ANEXO 2. Diagnéstico de la hipotonia en el lactante.

Tanto los antecedentes como el examen clinico son los elementos mas utiles para realizar un diagndstico

etioldgico.

Historia clinica

Antecedentes familiares (preguntar al menos por tres generaciones):

— Enfermedades neuromusculares (preguntar por fatigabilidad, hipertermia maligna, pie cavo o

miotonias).
— Consanguinidad.
— Retraso mental.
— Cataratas.
— Patologias cardiacas.

— Edad paterna avanzada (aumento de mutaciones de novo).

— Abortos de repeticion o muertes de lactantes.

Antecedentes obstétricos:

— Reduccién de movimientos fetal
— Oligo y/o polihidroamnios.

— Prematuridad.

— Bajo peso al nacer.

— Retraso del crecimiento.

— Presentacién anémala.

— Traumatismo obstétrico cefalico o medular.

— Parto mediante cesdrea.

— Infeccidon materna (Rubedla, CMV, herpes simple).
— Exposicién a teratégenos.

— Enfermedades maternas previas: Diabetes mellitus,

hiperlaxitud articular.
— Diabetes gestacional.
— Consumo de alcohol /u otras drogas.
— Edad materna avanzada (aneuploidia).

Historia perinatal:

— Dismorfias.

— Sindrome artrogripético.

— Depresion respiratoria.

— Hipoxia.

— Trastornos de la succién/deglucién.
— Ventilacion asistida.

— Hiperbilirrubinemia.

epilepsia,

miotonia,

es. .
} Muy especificas de enfermedades neuromusculares

miastenia,

lupus,



— Cardiopatia.
— Alteraciones metabdlicas (ejemplo: acidosis, hiperamonemia, hipoglucemia).

Hipotonia: Forma de inicio, si la instauracién fue aguda, subaguda o crdnica, la presencia de fluctuaciones y
si es de curso estatico o progresivo.

Exploracion fisica

Evaluacién del tono:

Observacidn de la postura espontanea: El paciente hipoténico en decubito supino se puede presentar con
una postura en batracio (caderas abducidas, extremidades inferiores en rotacion externa y extension flacida
de los brazos).

Maniobras para evaluar el tono:

— Traccion de extremidades superiores o maniobra “pull to [
sit”: Consiste en colocar el lactante en posicién supina y
traccionarle con las manos hacia una posicion de sentado.
En presencia de hipotonia se objetiva ausencia de control
cefalico con rezago de la cabeza. Evalla el tono axial como la
debilidad de las extremidades superiores.

— El signo de la bufanda: Consiste en colocar el lactante en
posicion supina y cogerle la mano haciendo que el brazo
cruce a lo largo del pecho en direccion del hombro opuesto.
Con la mano libre, el examinador hace pequeios empujes
con el pulgar sobre el codo del brazo examinado con el fin
de sentir laflexidon pasivao la resistencia a la maniobra
de extension. La maniobra pone a prueba el tono pasivo de
los musculos flexores del hombro.

— Suspensidn ventral: Se realiza cogiendo al lactante por el dorso en posicién supina, siendo lo
esperado que sea capaz de mantener las extremidades en flexién y su cabeza mas alta que la
horizontal. Cuando existe una hipotonia, el signo clasico se describe como en posicién de U
invertida.

Normal:

En el nifo normal no hay hipotonia, esto
permite que el examinador sostenga
facimente al nifo en prono y la cabeza se
eleve ligeramente



https://es.wikipedia.org/wiki/Hombro
https://es.wikipedia.org/wiki/Codo
https://es.wikipedia.org/wiki/Flexi%C3%B3n_(anatom%C3%ADa)
https://es.wikipedia.org/wiki/Extensi%C3%B3n_(anatom%C3%ADa)
https://es.wikipedia.org/wiki/Tono_muscular
https://es.wikipedia.org/wiki/Tono_muscular

— Suspensién vertical: Se realiza sosteniendo al lactante por debajo de los hombros en posicién
vertical. Se debe encontrar resistencia por parte del paciente y no deslizarse entre las manos del
examinador. Este signo evidencia hipotonia axial y de cintura escapular. En lactantes con afectacidn
a nivel central puede verse ademas tendencia a la hiperextensidon de extremidades inferiores con
encruzamiento de ellas durante la maniobra.

Normail: Anormail: Anormal:

En el nifo normal &l tono de la El nifio hipotonico hende a La hiperextension o aduccidon

cintura escapular permite que deslizarse entre las manos del de extremidades inferiores

se sostenga facimente en las examinador, o que hace que (adoptando postura en tjeras)

manos del examinador se deba sostener al lactante durante esta maniobra suglere
afirmandolo a nivel del 1orax compromiso del SNC

Evaluacién de la fuerza:

En niflos mayores puede evaluarse mediante escalas (Medical Research Council Scale), sin embargo éstas no
son aplicables en lactantes. En este caso, es Util la observacién de los movimientos antigravitacionales, tanto
espontaneos, como frente a estimulacion (por ejemplo tactil). En pacientes con debilidad, ambos estardn
disminuidos.

Segun la gravedad, pueden clasificarse en ausentes (no existe movimiento), muy reducidos (solo esbozo de
movimiento) y parcialmente reducidos (algin movimiento, pero no completamente antigravitatorio).
También se puede evaluar observando el llanto, succidn, expresion facial, fuerza contra resistencia y
esfuerzo respiratorio.

Es importante también consignar la distribucion de esta debilidad, si es proximal, distal y si existe
compromiso facial.

Evaluacién de reflejos osteotendinosos (ROT): Son muy utiles en el diagndstico diferencial, ya que estan
ausentes en pacientes con enfermedades de 22 motoneurona o nervio periférico y presentes y/o exaltados
cuando hay afectacion del SNC.

Debe explorarse los reflejos maseterino, bicipital, braquiorradial, rotuliano y aquiliano. Los signos de
hiperreflexia son: aumento del area reflexdgena, difusidn y clonus. Sin embargo, hay que tener en cuenta
gue el clonus hasta 10 batidas es esperable en lactantes menores de 3 meses, que el reflejo plantar extensor
puede verse hasta el afio y que hasta un 10% de la poblacidn tiene difusidn del reflejo rotuliano, siendo
normal hasta los 8 meses sino se acompafia de otra focalidad neuroldgica.
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