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NEONATAL HYPOTONIA |



INTRODUCCION

. , ;. Sistema nervioso
+»Desafio clinico central

“*Hipotonia es un signo inespecifico sin localizaciéon

“*Manifestacion de enfermedad sistémica, disfunciéon SNC o SNP. B ervinso

periférico

“*El diagnostico diferencial evoluciona al crecer
“»Esta revision se centra en la evaluacion de la hipotonia difusa en el periodo neonatal

“*La historia clinica, los hallazgos del examen y el uso de pruebas auxiliares apropiadas,
reducen los diagnosticos diferenciales y pueden identificar la etiologia de |a hipotonia.

“*Un enfoque de evaluacién organizado y sistematico ayuda al proceso de diagnostico.

Trastorno metabdlico

Infeccion

Hipotiroidismo

Anomalias
cromosomicas

Célula asta anterior

Nervio periférico

Union neuromuscular

Musculo




Newborn with Generalized Hypotonia

Detailed history and physical examination
« If hypoxic event at hirth, consider acute HIE

« If no hypoxic event at birth, exclude HIE, Assess for brain or spinal cord injury.
Rule out any acute infection and systemic etiology (eg, hypothyroidism, sepsis, congenital heart disease)

h 4

Clues to CNS or Systemic Etiology

* Encephalopathy

« Normal or hyperreflexia (note: may be
acutely hyporeflexic)

* Microcephaly

* Dysmorphic features

* Seizures

* Predominantly axial hypotonia

* Loss of tone of anal sphincter or anal wink’

A

r

L 4 v
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Clues to PNS dysfunction

* Hypo/areflexia

+ Facial diparesis, ptosis, weak cry

* Tongue or appendicular fasciculations

+ Difficulty weaning respiratory support
without pulmonary explanation or apnea

Consider Consider Chromosomal Consider Structural
inherited Disorders: Eticlogy:
metabolic + Prader Willi « Cortical dysplasias
disorders « Trisomy 21 « Periventricular
+ Other trisomies heterotopias
« Other chromosomal » Lissencephaly
abnormalities « Band heterotopia
« Spinal trauma
» HIE (if clinical history
is suggestive)

Anterior horn cell {spinal muscular atrophy)
Neuropathy
» Charcot-Marie-Tooth neuropathy
« Hereditary sensory and autonomic neuropathies
« Multisystern disorders with intracranial
pathology (eg, Krabbe)
Neuromuscular junction (pre or post-synaptic)
Congenital myopathy
Muscular dystrophy

v

Consider

* Parental examination

* CKlevel

* Electromyography/nerve
conduction study

* Targeted genetic testing

* Muscle biopsy

Figure. An approach to a neonate with generalized hypotonia. CNS=central nervous system; CK=creatine kinase; HIE=hypoxic-ischemic

encephalopathy; PNS=peripheral nervous systern. 'Loss of anal sphincter tone or wink is not specific for spinal cord dysfunction and may also be

abnormal in some PNS disorders such as myotonic dystrophy.




HISTORIA CLINICA

Historial perinatal y
de nacimiento.

Pruebas serolégicas
madre

Movimientos fetales
en embarazo
(frecuencia)

Medicamentos

Infeccidn intrauterina
(varicela,

citomegalovirus o
virus del Zika)

Edad gestacional

Eventos causantes en
parto

Historias médicas
maternales y
familiares




EXAMEN FISICO DEL RN

El examen neuroldgico de un neonato es una tarea compleja.

Sugieren afeccion multisistémica=> rasgos faciales dismorficos, organomegalia, microcefalia, anomalias
cutaneas y artrogriposis

Estado mental 2>Rn somnoliento y con encefalopatia debe evaluar enfermedad sistémica, como infeccion,

trastorno metabdlico, encefalopatia hipdxico-isquémica (EHI) o algin otro proceso que cause disfuncion
difusa del SNC.

EHI = evento agudo perinatal o intraparto.

Alimentacion RN estan mas sedados después de comer, mencionar momento del exdmen en relacién a
alimentacion.

Localizacion de la afeccion=> La evaluacion de la fuerza facial (mueca, cierre palpebral), la capacidad de
succionar y tragar, la fuerza del llanto / tos y los movimientos oculares sirven para evaluar la funcion bulbar.
Una anormalidad puede sugerir un trastorno neuromuscular o multisistémico, o del SNC.

Movimientos=> observar la complejidad de los movimientos. Evaluacién de la madurez neuroldgica. Los
movimientos tipicos deben ser asincronicos e involucrar a todas las extremidades. No deben ser asimetricos y
no deben ocurrir en bloque. La falta de movimientos se correlaciona con el grado de hipotonia.



EXAMEN FISICO DEL RN

TONO: estado interno del musculo o el grado de tension o resistencia muscular durante el reposo
en respuesta al estiramiento.

Evaluar tono postural (central) como el periférico. Cabeza en linea media.
Postura de reposo normal = flexion de los brazos vy las piernas.
Hipotdnico—> brazos en extension y caderas en abduccion ("postura de la pierna de rana").

Tono axial se evalua evaluando el retraso de la cabeza y el deslizamiento. Prematuros tienen un
tono mas bajo que RNT.

Evaluar rango de movimiento pasivo (rotar cada articulacion para sentir |a resistencia y el rango).
Pronosupinacion (eludir el predominio de los flexores)

Brazos en flexion unos segundos y luego extender y soltar rapidamente, debe regresar a la
posicion flexionada.

Pierna comienza con la flexion hacia abdomen durante unos segundos. Medir el angulo popliteo
90 grados. Un angulo mas amplio sugiere hipotonia.


Moderador
Notas de la presentación
Oservar al RN cuando la cabeza está en línea media; esto evita la activación del reflejo tónico del cuello, lo que causaría una asimetría falsa en el tono. 
Decúbito supino y se tira de los brazos hacia la posición sentada. Brazos permanecerán parcialmente flexionados en los codos. La cabeza del bebé debe quedar detrás del cuerpo, pero no debe estar completamente flexionada hacia atrás. La suspensión vertical debe permitir que el examinador sujete al bebé debajo de los brazos y alrededor del pecho sin que el bebé "se deslice" por sus manos.




EXAMEN FISICO DEL RN

Tono de la cintura escapular=> mano del bebé hacia el hombro opuesto. Mano del
bebé no pasa el hombro vy el codo del bebé no cruza la linea media del pecho. El
"signo de |la bufanda" se define por la mano que pasa mas alla del hombro

Reflejos OT distinguen entre una lesion del motoneurona superior versus inferior.

Hiperreflexia o clonus sostenido = disfuncién de la neurona motora superior
relacionada con un proceso que afecta el cerebro o la médula espinal.

Asimetria de los reflejos= indica un proceso focal. Hiperreflexia asimétrica—>
lesion focal SNC. Hiporeflexia asimétrica = lesidon de una raiz nerviosa o plexo.

Reflejos arcaicos: Morol, el reflejo tonico del cuello?, prehension palmart, marcha?,
succion? y el reflejo de retiradal.



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Trastornos multisistémicos y sistémicos

“*La hipotonia no implica un trastorno puramente neuroldgico, pueden ser una manifestacion
de una enfermedad sistémica 0 una anomalia cromosdmica

*» La triada de arreflexia, hipotonia y debilidad no es especifica de una sola clase de
enfermedad.

“*La hipotonia sin otros signos pueden sugerir sindrome de Prader Willi, errores innatos del
metabolismo

*“»Las acidurias organicas, las amino acidopatias, los trastornos de oxidacion de acidos grasos y
los defectos del ciclo de la urea también pueden aparecer temprano.

“*Los bebés con trastornos metabdlicos hereditarios a menudo estdn enfermos y las
anomalias de laboratorio pueden ayudar a dirigir ain mas la evaluacion.


Moderador
Notas de la presentación
. El cambio de tono puede ser un signo anunciador de sepsis en un neonato.
 También se debe considerar la exposición a medicamentos / medicamentos. Por ejemplo, un bebé nacido de una madre tratada con sulfato de magnesio para la preeclampsia puede mostrar hipotonía al nacer que mejora con el tiempo.



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Sistema Nervioso Central

Cerebro. Historia:
“*Encefalopatia “*Disminucion de los movimientos fetales
“»*Convulsiones “*Polihidramnios
+’»Caracteristicas dismorficas “»Exposicion materna (medicamentos e infecciones)
& 7 . V4 . ’Q’Ed d . |
“*Anomalias multiorganicas »Edad gestaciona
“*Hiperreflexia “*Apgar

»* Anomalfas genéticas / cromosémicas conocidas.  **Necesidad de reanimacion


Moderador
Notas de la presentación
Los signos clínicos que sugieren hipotonía central incluyen 


EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Sistema Nervioso Central
Cerebro.

*Encefalopatia hipdxico isquémica =2 antecedentes hipoxia, academia y Apgar bajos. Insuficiencia
cardiorrespiratoria, alteracion del sensorium, hipotonia, mala alimentacion y / o convulsiones.

*Pérdida de tono muscular es una respuesta inmediata a una lesion cerebral grave.

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

*Los accidentes cerebrovasculares (isquémicos o hemorragicos)


Moderador
Notas de la presentación
Los signos clínicos que sugieren hipotonía central incluyen 
La evidencia de hipoxia y puntuaciones bajas de Apgar sugiere EHI
Pérdida de tono muscular es una respuesta inmediata a una lesión cerebral grave. Según el sitio, la extensión de la lesión y la edad del bebé, aparece un aumento del tono como hemiplejía o cuadriplejia en el término neonato y diplejía en el neonato prematuro. Estos déficits son típicamente permanentes y no progresivos.
La hemorragia intracerebral e intraventricular también puede afectar el tono muscular del bebé dependiendo de la gravedad / extensión de la hemorragia. 
Los accidentes cerebrovasculares (isquémicos o hemorrágicos) pueden ocurrir perinatalmente y dar lugar a lesiones cerebrales focales que pueden causar asimetría / anomalía en el examen motor, hipotonía generalizada o debilidad focal según el tamaño y la ubicación de la lesión. 



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Sistema Nervioso Central
Cerebro.

Otras:

Malformaciones en el desarrollo cortical=>causados por la interrupcion de la proliferacion neuronal, la
migracion de neuroblastos y la organizacion neuronal.

Microcefalia
Megalencefalia

Displasia cortical
Heterotopia periventricular

Lisencefalia o heterotopia de banda


Moderador
Notas de la presentación
Otras: afecciones que pueden presentarse con hipotonía (a menudo sin evidencia de una lesión aguda) incluyen malformaciones en el desarrollo cortical. Estos a menudo son causados ​​por la interrupción de la proliferación neuronal, la migración de neuroblastos y la organización neuronal. Las anormalidades resultantes incluyen microcefalia, megalencefalia, displasia cortical, heterotopia periventricular, lisencefalia o heterotopía de banda que se puede ver en la resonancia magnética (RM) del cerebro. (8) Clínicamente, estos pacientes presentan hipotonía y dificultad para alimentarse. Las pruebas genéticas se deben realizar para ayudar en el pronóstico y la planificación familiar.



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Médula Espinal.

Debe sospecharse en nifios gravemente hipotonicos con paraplejia con hiper o
hiporreflexia y disfuncién del intestino / vejiga (anormalidades en el tono rectal).

El traumatismo de la médula espinal causado por una contusion o transeccion del
cordon es raro

Otras causas: tumor de la médula espinal, infeccion paraespinal, siringe o disrafia
espinal, mielomeningocele.

Meningoembolismo lumbosacro afecta la funcion de la vejiga y el intestino con
paralisis parcial o completa de las piernas.



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Trastornos de la unidad motora: desde la célula de cuerno anterior
hasta la fibra muscular

Trastorno de la célula asta anterior

Atrofia muscular espinal: Trastorno autosémico recesivo causado por la pérdida (o mutacion) de
ambas copias del gen SMN1.

AME de inicio infantil (AME tipo 1, enfermedad de Werdnig-Hoffman) RN hipotonia, arreflexia,

escafsla absorcion / alimentacion o debilidad respiratoria. El examen revela hipotonia, debilidad y
arreflexia.

Sin tratamiento, la AME tipo 1 conduce a la perdida de los hitos motores y la muerte o la
necesidad de ventilacion mecanica a los 2 anos de edad.

El diagnostico rapido y el inicio del tratamiento son cruciales para mejorar los resultados.

Las pruebas genéticas estan disponibles y pueden realizarse rapidamente para acelerar el inicio
del tratamiento



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Trastornos del nervio periférico, incluida la neuropatia hipomielinizante congénita y las
neuropatias hereditarias sensoriales y autondmicas.

Las neuropatias hereditarias pueden presentarse en el periodo neonatal.

Enfermedad de Dejerine-Sottas—=>neuropatia hipomielinizante congénita (subtipo de
neuropatia de Charcot-Marie-Tooth) autosdémica dominante o recesiva 0 mutaciones.

Hipotonia, debilidad, disfuncion bulbar y debilidad respiratoria.

Un neonato hipofonico, arefléxico con disautonomia prominente deberia provocar la
consideracion de una neuropatia sensorial y autondmica hereditaria (incluido el
sindrome de Riley-Day).

Los electrodiagnosticos pueden ser de utilidad



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Unién neuromuscular.
Miastenia neonatal transitoria, los raros sindromes miasténicos congénitos y el botulismo.

Patologia a nivel presinaptico, sinaptico o postsinaptico. Independientemente de |a etiologia o localizacion dentro de
la union, los bebés con estos trastornos pueden presentar hipotonia, alimentacion deficiente, ptosis y debilidad
respiratoria.

La miastenia neonatal transitoria se refiere al trastorno de auto-resolucion adquirido pasivamente en bebés nacidos
de madres afectadas por miastenia grave autoinmune. Los anticuerpos adquiridos transplacentaria causan un
deterioro postsinaptico de la transmision neuromuscular. Los sintomas incluyen ptosis, hipotonia, llanto débil,
debilidad bulbar y dificultad o insuficiencia respiratoria. Inicia 2 dias después del nacimiento, aunque se han
informado tiempos mas largos para el inicio. El sindrome miasténico congénito (CMS) representa una entidad
separada. defectos hereditarios / genéticos de la transmisidon neuromuscular causados por una mutacion.

El botulismo infantil, un trastorno de la unién neuromuscular presinaptica, por lo general no se presenta en el
periodo neonatal inmediato.


Moderador
Notas de la presentación
El inicio de la debilidad bulbar con debilidad apendicular descendente y pérdida de reflejos genera preocupación por este diagnóstico en un lactante. La pérdida del reflejo de luz pupilar es clásica pero no necesaria. El estreñimiento puede ser un signo temprano. La consideración de este trastorno permite el inicio temprano de la terapia (inmunoglobulina de botulismo intravenoso; Baby-BIG). (21) El diagnóstico puede ser respaldado por electrodiagnóstico y, si es temprano en el curso, pruebas de heces; en algunos casos, se puede considerar el tratamiento empírico mientras los resultados de la prueba están pendientes. (21) (22)



EVALUACION BASADA EN LA LOCALIZACION DE HIPOTONIA

Trastornos primarios del musculo

El diagnodstico diferencial incluye miopatias congénitas, distrofias musculares congénitas, distrofia mioténica congénita y trastornos
multisistémicos como la enfermedad musculo-ocular-cerebral. Las caracteristicas clave pueden proporcionar pistas a los
examinadores sobre las subcategorias de enfermedades musculares, aunque existe una superposicion significativa (Tabla).

Las miopatias congénitas son un grupo heterogéneo de trastornos caracterizados por un tono bajo, debilidad muscular tempranay
retraso en el desarrollo. La debilidad facial a menudo es importante.

asLe. The Overlapping Features of Primary Muscle Disease Presenting

in the NICU
CONGENITAL NEUROMUSCULAR CONGENITAL
MYOPATHY MUSCULAR DYSTROPHY JUNCTION DISORDER MYOTONIC DYSTROPHY
Hypotonia ~ - - +
Eve movement abnormality + Mot commonly + +
Prosis + + + (not always) +
Bulbar dysfunction + + + +
Creatine kinase level Often normal Usually elevated (not always) Usually normal Can be elevated
Brain malformation or + + - +

hydrocephalus




HERRAMIENTAS DIAGNOSTICAS PARA LA EVALUACION

Las pruebas complementarias pueden ser utiles cuando el examen clinico y la historia clinica no
revelan una causa clara. Algunas de las modalidades de diagnostico disponibles se revisan aqui.

Estudios de laboratorio

Infeccidn: (hipotonia aguda)—> cultivos estandar (sangre, orina y liquido cefalorraquideo) y RFA.
Funcion tiroidea = excluir el hipotiroidismo (un trastorno tratable)

Nivel CK>elevados en las distrofias musculares congénitas

Errorel_s irg)rﬂatos del metabolismo = acidosis, hiperamonemia e hipoglucemia persistente e
inexplicable.

Otro: 4cidos orgdnicos en orina y aminoacidos séricos—>acidurias organicas y amino acidopatias.
Perfil de acilcarnitina = trastornos de oxidacion de acidos grasos.

Perfil de 4cidos grasos de cadena muy larga > trastornos peroxisomales.


Moderador
Notas de la presentación
La hipotonía aguda genera preocupación por la 
, pero los niveles séricos normales de CK no excluyen otra forma de trastorno neuromuscular. Se puede repetir un nivel elevado de CK en caso de que la elevación original estuviera relacionada con el proceso de nacimiento.



HERRAMIENTAS DIAGNOSTICAS PARA LA EVALUACION

Resonancia magnética del cerebro / columna vertebral: etiologias estructurales del SNC si el examen
clinico sugiere la localizaciéon del SNC. = EHI, malformacién en el desarrollo cortical, hemorragia
intracerebral, accidente cerebrovascular, tumor de la meédula espinal, infeccion paraespinal, un
disrrafismo de espina dorsal

EMG / Estudios de conduccidn nerviosa: evaluar las neuropatias hereditarias. Realizado por médico con
experiencia en estudios pediatricos de EGEM / conduccidn nerviosa. EMG distingue entre miopatia
(distrofias, miopatias) y neurogénica (atrofia muscular espinal). EMG de una sola fibra también pueden
ser Utiles en la consideracion de posibles trastornos de la unién neuromuscular.

Biopsia muscular: diagndstico de la enfermedad muscular. Las miopatias congénitas como la
enfermedad del nucleo central, la miopatia centronuclear, la miopatia nemalinica y la miopatia
miotubular se caracterizan por sus hallazgos patoldgicos Unicos en la biopsia.

Pruebas genéticas dirigidas: Estudios cromosdmicos como el cariotipo, la hibridacion fluorescente in situ
vy la hibridacion gendmica comparativa basada en microarrays, el uso de paneles genéticos
(generalmente a través de la secuenciacion de proxima generacion y la deteccion de eliminaciéon /
duplicacién cuando sea apropiado) puede permitir un diagnéstico mas especifico.



CONCLUSIONES

La hipotonia en el neonato debe considerarse un sintoma y no un diagndstico en si mismo.

El tono bajo puede ser una manifestacion de enfermedad sistémica, disfuncion del SNC o un trastorno de la unidad motora
(desde la célula del cuerno anterior hasta las fibras musculares).

diagndstico eficiente y preciso es primordial.
Se recomienda enfocarse en las etiologias tratables al crear un diagndstico diferencial y un plan de evaluacion.
La infeccion en un neonato hipotdnico es tratable y reversible, de modo que no se debe perder una oportunidad.

Los trastornos metabolicos, incluidos los defectos del ciclo de la urea, las acidurias organicas y las aminoacidopatias requieren
tratamiento con dietas especializadas para reducir la morbilidad y mejorar el resultado del desarrollo en algunos casos

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 evaluacion dirigida y eficiente.

Finalmente, una palabra de precaucion: los bebés en la NICU probablemente requieran procedimientos bajo sedacion en
algin momento. Las precauciones neuromusculares para la anestesia se recomiendan cuando se cuida a bebés con sospecha
de enfermedad muscular. Todos los pacientes con enfermedad muscular pueden ser susceptibles a complicaciones como la
rabdomiolisis cuando se exponen a ciertos agentes anestésicos, y la posibiﬁdad de miopatia / distrofia se debe compartir con
el equipo de anestesiologia para que se puedan tomar las precauciones
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