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RESUMEN

Con el nombre de sindrome de niiio hipoténico se identifica a un grupo de niiios que presentan desde el
periodo neonatal o en los primeros meses de vida: motilidad reducida, debilidad lar e hipotoni
generalizada.

La hipotonia como sintoma es frecuente en el lactante y nifios pequeiios, y constituye un elemento
semiolégico importante en diversas afecciones.

En este estudio se incluyeron los pacientes que ingresaron al servicio de Neurologia Pedistrica del
Centro Medico Nacional “ 20 de Noviembre” durante el periodo comprendido entre Enero de 1996 a
Agosto del 2001 con antecedente de hipotonia.

El objetivo del estudio fue determinar las formas de presentaciéon clinica del sindrome del nifio
hipoténico.

Métodos: se incluyeron 63 pacicntes de los cuales 37 fueron del sexo masculino y 26 del sexo femenino,
con una edad promedio de 10.1 meses de edad, a quienes se les realizo abordaje diagndistico que incluyo
historia clinica completa, exploracion general y neuroligica, asi como la realizacion de estudios de
laboratorio y gabinete itiles para determinar el tipo de hipotonia (central o periférica).

Resultados: se diagnostico hipotonia central en 49 pacientes (77.8%) y en 14 (22.2%) fueron
diagnosticados con hipotonia periférica, el diagnostico etiologico mas frecuente en Ia hipotonia central
fue encefalopatia hipéxico-isquemica en 18 pacientes (28.6%) y en la hipotonia periférica fue la
Distrofia muscular congénita en 7 pacientes (11.1%).

Conclusiones: Ia hipotonia de origen central es la forma mas frecuente de presentacién y como causa
etiologica encontramos a la encefalopatia hipdxico-isquemica.

ABSTRACT

With the name hypotonic infant syndrome it is identified to a group of children that present from the
period neonatal or in the first months of life: reduced motility, muscular weakness and generalize
hypotonia.

The hypotonia like symptom is frequent in the infant and in the small childrem, and it constitutes an
element important s in diverse afecctions.

In this study were included the patients that entered to the service of Pediatric Neurology of the Centro
Medico Nacional “20 de Noviembre” during the period of January of 1996 to August of the 2001 with
hypotonia antecedent.

Objetive: to determine the forms of clinical presentation of de hypotonic infant syndrome.

Methods: 63 patients were included, 37 males and 26 females, with a half age of 10.1 months, to who
are carried out boarding diagnose that included complete clinical history, general exploration and
neurologic, as well as the realization of study useful to determine the hypotonia type (central o
peripheral).

Results: the diagnostic in 49 patients (77.8%) was the central hypotonia and -in 14 (22.2%) peripheral
hypotonia, the etiological diagnostic more frequent for the central hypotonia was the hypoxic-isquemic
encephalopathy in 18 patients (28.6%) and for the peripheral hypotonia it was the congenital muscular
dystrophy.

Conclusions: the central hypotonia is the most frequent form and the cause etiological of the same one
finds to the hypoxic-isquemic encephalopathy.



INTRODUCCION

Con el nombre de nifio hipoténico se identifica, en cuanto a los
sindromes, un grupo de nifios que presentan desde el periodo
neonatal o los primeros meses: disminuciéon de la motilidad,
debilidad muscular e hipotonia generalizada.(1)

La hipotonia como sintoma es frecuente en el lactante y nifio
pequeiio, y constituye un elemento  semioldgico importante en
diversas afecciones.(2)

A pesar de que el los ultimos afios la aplicacion de nuevos
métodos y técnicas han contribuido al mejor conocimiento del
sindrome, su causa sigue siendo, en ocasiones desconocida.
Identificar su etiologia constituye sin duda una tarea compleja.(3)

Hasta la mitad del presente siglo se admitia la existencia de dos

entidades causantes de hipotonia en el lactante ; la primera, descrita
por Werdnig (1891, 1894) y Hoffmann (1893 — 1897) como “atrofia
muscular espinal infantil”, se caracteriza por su caracter familiar,
manifestarse en los primeros meses de vida y tener un desenlace
rapido y fatal. Patologicamente existe una lesion de las neuronas
del asta anterior de la médula. La segunda denominada, en un primer
momento, “ miotonia congénita” de Oppenheim (1890) y luego
“miotomia congénita” por Collier y Wilson (1908) agrupaba
aquellos nifios en los que la hipotonia aparecia ya al nacimiento,
tenia caracter benigno y no era familiar. A diferencia de la anterior
no existia una base anatomica.(1)
Greenfiel y Stern (1927) confirmaron la falta de identidad del
concepto de amiotonia de Oppenheim demostrando que algunos de
estos pacientes presentaron atrofias por denervacion similares a las
descritas por Werdnig y Hoffman, otros correspondian a miopatias y
finalmente quedaba un grupo no clasificable. Estos hallazgos fueron
confirmados por Brandt (1950) y mas tarde por Walton (1956) quien
introdujo el término de hipotonia congénita benigna para designar



aquellos pacientes en quienes no era posible describir una
enfermedad precisa y que sin embargo presentaban un cuadro
clinico de hipotonia inicial y tendencia gradual a la mejoria.(2)

"Existen basicamente dos tipos de hipotonia: periférica y central.
En los pacientes que forman el primer grupo, la falta de motilidad o
adinamia es su caracteristica principal, pasando la hipotonia a
segundo plano; por el contrario, en los pacientes del segundo grupo,
la motilidad estaria en buen grado conservada prevaleciendo la
hipotonia.(4)

La historia clinica es el primer eslabdon del protocolo que de alguna
manera debe precederse para el diagnostico del nifio hipotonico.
Permite, la mayoria de la veces, establecer una clara orientacion
diagnéstica o por lo menos excluir un importante nimero de
patologias.(4)

Es de gran importancia determinar el momento de aparicion de los
sintomas, pues el inicio de las manifestaciones de las enfermedades
constituye un dato de gran especificidad.(3)

La existencia de enfermedades neuromusculares en los
progenitores o en otros miembros de la familia es otro dato clave. La
existencia de consanguinidad entre los padres sera uno de los datos a
investigar, especialmente si el cuadro clinico orienta hacia
enfermedades de transmision autosomico recesiva (glucogenosis,
leucodistrofia metacromatica etc).(4)

La detencion o escasez de movimientos fetales durante el
embarazo nos hara orientar hacia una posible atrofia espinal infantil.
La inspeccion es una de las partes que mas nos orienta de la
exploracion, se realiza con el nifio completamente desnudo, la
actitud que adopte el lactante tanto en decubito supino como en
prono, igual que la presencia o ausencia de actividad espontinea,
valorando especialmente las asimetrias. Se valora igualmente el tipo
de respiracion, asi como la presencia de deformidades. Se observa
atentamente la cara del nifio buscando la existencia de rasgos
dismoérficos.(5)



El grado de hipotonia se valora mediante la suspension ventral y
dorsal, observando la disposicion que adopta el tronco asi como de
las extremidades.(4)

El control cefalico se valora por la mamobra de traccion, otra
maniobra es el signo de la bufanda, en el recién nacido de término el
codo ya no atraviesa la linea media, sin embargo, en el nifio
hipoténico el codo puede llevarse hasta pasando el mentén.(2)

El grado de paralisis o debilidad lo valoramos provocando un
estimulo al nifio con la finalidad de obtener una contraccidon mas o
menos sostenida del grupo muscular que vamos a valorar.(1)

Se valora el grado de amplitud de movimiento de todas las
articulaciones descartando asi un sindrome artrogripotico.(4)

La presencia de una mayor laxitud articular es especial a nivel de
las muriecas orienta hacia la existencia de una patologia a nivel de
tejido conectivo.(5)

El angulo popliteo y de aductores sera especialmente valorado, su
limitacién obligara a pensar en una lesidn localizada en el sistema
nervioso central.

No se olvidara buscar la existencia de hapatoesplenomegalia
pensando en enfermedades metabdlicas.(1)

La abolicién de los reflejos de estiramiento muscular es uno de los
datos que mas orienta hacia la existencia de patologia periférica,
estos pueden encontrarse disminuidos o normales en lesion cerebral
o médular aguda, a diferencia de dafio antiguo que causa incremento
de los reflejos de estiramiento muscular.(2)

La hipotonia central puede surgir de alteraciones cerebrales o de
médula espinal. La mayoria de los casos de hipotonia son de origen
central, la asfixia perinatal es una causa comun, la distrofia
miotonica congénita se asocia frecuentemente con encefalopatia
hipéxica.(4)

Las infecciones por TORCH (principalmente toxoplasmosis,
rubéola y citomegalovirus) durante la gestacion son ampliamente
recorniocidas como causa de microcefalia e hipotonia en el recién
nacido.(2)



Los estudios de rutina en la hipotonia central incluyen : biometria
hematica, electrdlitos séricos, pruebas de funciéon hepatica,
tomografia y resonancia magnética de craneo. El cariotipo se solicita
cuando existen caracteristicas dismorficas significativas.(2)

Cuando existe hepatoesplenomegalia y/o calcificaciones se solicita
TORCH vy cultivo urinario para citomegalovirus. Se solicita tamiz
metabdlico cuando se requiere descartar defectos del metabolismo,
incluyendo perfil tiroideo.(3)

En cuanto a la hipotonia de origen periférico, las alteraciones del
sistema nervioso periférico de la unidad motora forman un grupo
importante en el diagnostico. Su identificacion temprana es
necesaria para un manejo apropiado y puede ser crucial para el
consejo genético.(4)

El diagnoéstico se basa en establecer la lesion anatomica de la
unidad motora. Muchas alteraciones del sistema nervioso periférico
pueden estar localizadas en varios componentes de la unidad motora
y se considera un diagnostico diferencial en el nifio hipotonico.(3)

Los estudios de rutina incluidos en la hipotonia de origen
periférica son: biometria hematica, electrolitos séricos, enzimas
hepaticas y musculares, estudios electrofisiolégicos como velocidad
de conduccion y electromiografia con aguja, biopsia de nervio y
musculo.(4)

La interpretacion de la electromiografia durante el periodo
neonatal puede ser dificil, por lo que se pone en duda el valor
diagnoéstico de esta prueba en nifios menores de tres meses.

En estudios realizados se ha encontrado una correlacion entre la
electromiografia y biopsia hasta del 86%.(4)

El objetivo del estudio fue determinar las formas de presentacion
clinica del sindrome del nifio hipoténico.



MATERIAL Y METODOS

Este estudio es una continuacion de un trabajo iniciado
anteriormente, de tal manera que los casos previamente estudiados
se agregaron los pacientes con hipotonia que ingresaron durante el
periodo comprendido entre Marzo del 2000 a Agosto del 2001 al
servicio de Neurologia Pediatrica del Centro Medico Nacional “20
de Noviembre™.

El enfoque diagnéstico de los paciente con hipotonia
incluyé: historia clinica completa, un examen neurolégico valorando
el grado de hipotonia, para esto se exploro el tono activo y pasivo; el
primero se obtuvo al observar la postura, la movilidad (espontanea y
provocada), las reacciones primarias y de enderezamiento; para el
tono pasivo se exploro la consistencia muscular, extensibilidad y
pasividad, determinando el grado de oposicion al desplazamiento
impuesto. Otras maniobras realizadas para valorar el tono pasivo
fueron: 1) palpebral esto consiste en tratar de abrir los ojos con los
dedos y valorar la resistencia que presenta, 2) cuello: para ello se
realizan dos maniobras, la primera es el giro de la cabeza hacia uno
y otro lado y la segunda es la traccion de los brazos para llevar a la
linea media la cabeza “ “cabeza en gota”, 3) en extremidades
superiores se realizé la maniobra de la bufanda, angulo de flexion de
mano-mufieca y maniobra de bamboleo de la mano, 4) en
extremidades inferiores se valor6 el angulo de abductores, angulo
popliteo, angulo talon oreja y flexion dorsal del pie, y uno de los
datos mas importantes fue la exploracion de los reflejos de
estiramiento muscular.

De esta manera fueron clasificados y abordandose como hipotonia
central aquellos pacientes que presentaban alteraciones neuroldgicas



asociadas (retraso del neurodesarrollo y/o crisis convulsivas) reflejos
de estiramiento muscular incrementados, dismorfias y con
antecedentes positivos pre y perinatales. Cuando no
presentaron estas alteraciones y asociaciones se clasific6 como
hipotonia periférica.

En los pacientes con hipotonia central los estudios de laboratorio y
gabinete (tiles para el diagndstico fueron: tamiz metabodlico
ampliado, serologia para TORH, cariotipo, tomografia axial de
craneo, resonancia magnética de craneo y electroencefalograma.

Para los pacientes clasificados con hipotonia periférica los
estudios realizados fueron: enzimas musculares séricas
(creatincinasa), estudios electrofisiologicos como velocidades de
conduccion nerviosa sensitiva y motora, electromiografia , biopsia
de nervio y musculo.

De esta manera fue el abordaje para determinar el diagndstico
etiologico de la hipotonia central y periférica, al ser egresados del
servicio se contintan valorando por la consulta externa de
Neurologia Pediatrica, la primera valoracién posterior a su egreso
fue al mes, posteriormente se valoran cada dos o tres meses.

El método estadistico que s¢ aplico fue Xi-cqadrada, analisis de
varianza de un factor y estadistica descriptiva.



RESULTADOS:

Se estudiaron a los pacientes que ingresaron al servicio de
Neurologia Pediatrica del Centro Medico Nacional “20 de
Noviembre” para abordaje diagndstico de sindrome del nifio
hipotonico, durante el periodo de enero de 1996 a agosto del 2001,
ya que estudio fue una continuacion de un trabajo anteriormente
realizado, se sumaron 22 pacientes estudiados con sindrome de nifio
hipoténico durante el periodo de enero del 2000 a agosto del 2001 a
los del periodo anterior, dando un total de 63 pacientes estudiados.

La hipotonia de origen central fue la forma de presentacion clinica
mas frecuente, diagnosticindose en 49 pacientes (77.8%) y la
hipotonia periférica se presento en 14 pacientes (22.2%), grafica 1.

En relacion al sexo de los pacientes se encontré un predomino del
sexo masculino en 37 pacientes (58.8%) y del sexo femenino 26
(41.2%), grafica 2.

La edad de los pacientes con un rango de edad de 1 mes hasta
108 meses de edad con una media de 11.6 meses (grafica 3), en
relacion con el tipo de hipotonia se encontré un rango de edad en la
hipotonia central de 1 mes hasta 36 meses con una media de 10.1
meses de edad y en la hipotonia periférica las edades fluctuaron de 2
meses hasta 108 meses con una media de 15.5 meses de edad.

En cuanto a los diagndsticos etiolégicos para la hipotonia central el
mas frecuente fue la encefalopatia hipdxico-isquémica en 18
pacientes (28.6%), por causas genéticas en 11 pacientes (17.4%),
disgenesias cerebrales 11 pacientes (17.45%), por citomegalovirus
en 3 pacientes (4.8%) por toxoplasmosis en 1 paciente (1.6%),
debido a causas endocrinas en 3 pacientes (4.7%) y por causas
metabdlicas en 2 pacientes (3.3%), grafica 4. 20 de los pacientes con
hipotonia central presentan crisis convulsivas, diagnosticandose en 8



de ellos sindrome de West, ademas de los 49 pacientes con hipotonia
central, 24 tienen retraso del neurodesarrollo.

En la hipotonia periférica los diagnosticos fueron distrofia
muscular congénita en 7 pacientes (11.1%), miopatias congénitas en
4 (6.3%), miastenia gravis congénita en 2 (3.2%) y atrofia espinal
tipo I en 1 paciente ( 1.6%), grafica 5.

En lo encontrado a la exploraciéon neurologica se observo que los
reflejos de estiramiento muscular se encontraron exaltados en 47
pacientes (74.7%), disminuidos y/o abolidos en 11 pacientes
(17.4%) y normales en 5 pacientes (7.9%), grafica 6.

LLa tomografia axial de craneo se reporto anormal en 20 pacientes
(31.7%), de estos 18 corresponden a pacientes con hipotonia central
observandose alteraciones como: calcificaciones periventriculares,
agenesia de cuerpo calloso, hipoplasia de cuerpo calloso,
holoprosencefalia., lisencefalia, encefalopatia multiquistica, grafica
7. En los pacientes con hipotonia periférica no se realizo tomografia
axial de craneo, debido a que la causa de la hipotonia se encuentra a
nivel de la unidad motora.

La electromiografia se reporto anormal en 11 pacientes (17.4%)
correspondiendo las anormalidades a un patréon miopatico y de
denervacioén. La determinacion de creatincinasa se reporto elevada
en 7 pacientes (11.1%).

El reporte anatomopatologico de biopsia de musculo reportéd
patron tanto de atrofia muscular como de hipertrofia de fibras
muscular esto fue en 11 pacientes (17.4%).



DISCUSION

Las causas etiologicas de la hipotonia desde la etapa in Utero son
multiples (4), como se pudo comparar, ya que en 49/63 pacientes se
desarrollo in atero secundario a disgenesias cerebrales, sindromes
genéticos y enfermedades neuromusculares que incluyeron tanto
hipotonia central como hipotonia periférica.

La historia clinica, un examen general y neurolégico completo
con maniobras especificas, permite definir si se trata de una
hipotonia central o periférica. (1)

L.a historia clinica nos orienta en cuanto a sospechar de la
etiologia de la hipotonia (1,2), ya que datos y/o antecedentes
prenatales referidos como: disminucién de la motilidad fetal,
antecedentes infecciosos, amenaza de aborto, asi como antecedentes
perinatales como asfixia y otros que aparecen en el periodo neonatal
donde pueden detectarse: llanto débil, escasa motilidad voluntaria,
dificultad respiratoria, perimetro cefalico pequefio etc, estos datos en
correlacién con los estudios complementarios de laboratorio y
gabinete orientan a determinar el diagnostico etiologico.(4,6)

Se ha reportado en diferentes estudios que los casos de hipotonia
central son mas frecuentes que los de hipotonia periférica (7,8) esto
también se pudo demostrar en este estudio, ya que la relacién de
hipotonia central y periférica fue de 3.5 a 1, siendo la causa mas
frecuente la encefalopatia hipoxico-isquemica (post-asfixia), este
cuadro como consecuencia de una lesién focal o difusa produce
sintomas agregados como crisis convulsivas, las cuales segln el
dafio sera su gravedad, pudiéndose presentar sindromes epilépticos
malignos de la infancia como lo son el sindrome de West y el
sindrome de Lennox Gastaut (9), encontrando en nuestro estudio que
20 de los pacientes presentaban crisis convulsivas y en 8 pacientes
desarrollaron sindrome de West . Otro dato importante en esta
patologia es el retraso del neurodesarrollo que en nuestro estudio se
observo en el 48.4% de los pacientes.



En relacion a la disgenesia cerebral pueden presentar en su cuadro
clinico ademas de hipotonia, dismorfias y convulsiones (10), las
disgenesias cerebrales que se pudieron comprobar en nuestro estudio
fueron: lisencefalia, holoprosencefalia, hipoplasia de cuerpo calloso
y agenesia de cuerpo calloso. La presencia de dismorfias nos orienta
hacia una hipotonia central. (3,10,11)

La agenesia de cuerpo calloso se asocia a otros trastornos de la
linea media y clinicamente pueden presentar disfuncion
hipotalamica y retraso del neurodesarrollo, esto se ha encontrado en
mas de 25 sindromes(12). Existe una correlacion importante con el
diagndstico final en base a que la forma de presentacion de la
hipotonia central presenta reflejos de estiramiento muscular
aumentados, a diferencia de la hipotonia periférica en donde se
encuentran disminuidos o ausentes (13).

En relacion a los padecimientos que originan hipotonia periférica
presentan una variabilidad en relacion al sitio de localizacion de la
lesién en la neurona motora periférica, de aqui la gran variedad en
cuanto a la etiologia(14), en este estudio observamos un caso de
atrofia espinal tipo I, esto traduce afeccién de la neurona motora de
relevo, en la miastenia gravis (2 casos) existe alteracion en la unién
neuromuscular (3), distrofia muscular congénita (7 casos) en donde
se observa alteracion a nivel de la fibra muscular (8).



CONCLUSIONES

La edad de diagnostico de la hipotonia refleja la edad en la que es
enviado el paciente a un hospital de tercer nivel.

Una historia clinica completa relacionada a la exploracion general y
neuroldgica nos orienta hacia el tipo de hipotonia ya sea central o
periférica esto nos orienta para el abordaje del paciente.

La forma de presentacion clinica mas frecuente es la hipotonia
central y como diagnostico etiologico encontramos a la
encefalopatia hipoxico isquémica.

Algunos signos y sintomas como dismorfias, retraso del
neurodesarrollo, crisis convulsivas nos orienta hacia una hipotonia
central.

En algunos casos la patologia asociada a la hipotonia central son
indicadores de daiio neurolégico de grado variable.

En la hipotonia periférica la causa etiolégica mas frecuente que
observamos fue la distrofia muscular congénita

En relacion a la hipotonia se debe de dar informacion a los médicos
de primer contacto y con ello lograr detectar en forma mas
temprana esta patologia con el objetivo de evitar en algunos casos
mayor afeccion en general.

12
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