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Introduccion:

La hipotonia es €l signo de disfuncion neurolégica més frecuente en el recién nacido. Puede
resultar de injurias agudas, (g].: encefalopatia hipdxico isquémica) o cronicas, (trastornos
genéticos 0 embriopaticos) a cualquier nivel del sistema nervioso, desde la corteza cerebral
al masculo.

Un abordaje ordenado que permite definir etiologia en la mayorfa de los casos, se inicia con
la busqueda de signos y sintomas que acomparian la hipotonia, lo que orienta a la localizacion
anatomo - funcional, permitiendo plantear la estrategia de estudio, mientras en paralelo se
implementan medidas de manejo general, nutricion, soporte ventilatorio y de prevencion de
contracturas o deformidades.

En la anamnesis, se recopilan datos que permiten aproximarse a causas de hipotonia,
destacando en la historia familiar: consanguinidad, familiares afectados (hiperlaxitud articular o
contracturas); antecedente de enfermedades como Distrofia Miotonica, Miastenia Gravis, otras
enfermedades neuromusculares o genéticas. Son igualmente importantes en la historia prenatal
y embarazo: teratdgenos (alcohol, drogas, farmacos), historia de patologia neuromuscular o
diabetes en la madre; infecciones (rubéola, coxsackie); fiebre sobre 39 °C; movimientos fetales
in Utero; oligoamnios o polihidroamnios; restriccion de crecimiento intrauterino, sintomas de
aborto, alteraciones anatomicas del Utero; trauma, hemorragia o intentos de aborto. Y en la
historia perinatal: presencia de distocias de posicion, caracteristicas del trabajo de parto, parto
multiple, y frauma obstétrico.

Al examen, la hipotonfa en el recién nacido se manifiesta por posturas inusuales (en
rana), disminucion de la resistencia a la movilizacion pasiva, aumento del rango articular y
habitualmente disminucion de movimientos espontaneos.

El examen neurologico busca precisar nivel de alerta y reactividad, fuerza y trofismo muscular,
fono, reflgjos osteotendineos, anormalidades sensitivas y presencia de confracturas. Debe
buscarse dirigidamente la presencia de fosetas (signos de inmovilidad in Gtero, especialmente
en nifios con artrogriposis); alteraciones craneofaciales, pterigium, pliegues cutaneos, paladar
ojival; asi como pie cavo, pectum excavatum, luxacion de caderas, escoliosis, malformaciones
0 compromiso de otros sistemas.
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Hipotonia de Origen Central

En hipotonia secundaria a anormalidades del sistema nervioso central (SNC), exceptuando
las lesiones medulares, predomina la hipotonia sobre la falta de fuerza. Es decir, hay
hipotonia significativa, pasividad y escasez de movimientos espontaneos, con preservacion
de movimientos activos contra gravedad y reflgjos de moro, de prension palmar y plantar. Se
acompafa de alteraciones encefalopaticas con cambios en el nivel de alerta y reactividad.
Especial cuidado es necesario para descartar el compromiso medular, que se presenta
inicialmente con hipotonia y paralisis arrefléctica producto de shock medular, facil de confundir
con cuadros neuromusculares, de los que se diferencia por compromiso sensitivo y esfinteriano.

Elementos que orientan hacia una hipotonia de origen central se resumen en la Tabla 1 y las
causas mas frecuentes en la Tabla 2.

Tabla 1: Elementos sugerentes de Hipotonia de origen central

1. Antecedentes de embarazo patolégico o restriccion crecimiento intrauterino.
2. Micro o macrocefalia; dismorfias, estigmas genéticos

3. Déficit sensoriales: sordera, amaurosis

4. Encefalopatia manifestada por alteracion de conciencia (falta de respuesta

a estimulos).

5. Crisis epilépticas; posturas anormales 0 movimientos involuntarios: distonia,
Coreo atetosis
Alteracion de reflejos arcaicos y/o hiperreflexia osteotendinea.
Compromiso de otros sistemas: hepatico, renal, ocular.

Déficit sensitivo: segun distribucion sugiere compromiso medular

© N o

Tabla 2: Causas de Hipotonia de origen central
Encefalopatias agudas: ( Injuria encefalica aguda)
»  Encefalopatia hipoxico isquémica (causa mas frecuente de hipotonia en
periodo neonatal).
» Accidente Cerebrovascular (ACV) isquémico, hemorragia, trombosis venosa
»  Trauma encefalico (con 0 sin compromiso medular asociado)
» Infecciosas: meningitis, encefalitis, TORCH
»  Toxico — metabolicas: Bilirrubina, drogas
Encefalopatias estaticas
»  Cromosomopatias y genopatias: Sindrome de Down, Sindrome de Prader
Will
»  Encefalopatias disontogénicas (malformativas)
Trastornos Metabdlicos: Hipoglicemia — Hipocalcemia — Hipermagnesemia —
Hipotiroidismo
Errores Innatos del Metabolismo (EIM):
»  EIM del metabolismo intermediario: Aminoacidopatfas, Acidurias organicas,
Hiperamonemias.
e EIM del metabolismo de las macromoléculas: Gangliosidosis, Glicogenosis.
»  Enfermedades peroxisomales (Sindrome de Zellweger)
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* EIM del metabolismo de la energia: Enfermedades mitocondriales (S. de
Leigh).
Lesiones Medulares: Traumatismo o infarto medular

Hipotonia de Origen Periférico:

Originada del compromiso de cualquiera de los componentes de la unidad motora (desde
el cuerpo de la segunda motoneurona hasta la fibra muscular), cuyo signo cardinal es la
debilidad.

Otros elementos sugerentes de causa periférica se enumeran en la Tabla 3 y sus causas en
la Tabla 4.

Tabla 3: Indicadores de causa neuromuscular

1. Dificultad para toser y movilizar secreciones en via aérea. Llanto débil

2. Debilidad musculatura facial y bulbar: diplejia facial; ptosis y/u oftalmoplejia
externa; frastorno deglucion manifestada por dificultad para eliminar
secreciones orofaringeas y - sialorrea

3. Debilidad de musculatura axial: manifestada por falta de alineacion cefalica
en posicion de Landau.

4. Respiracion paradojica (diafragmatica): insuficiencia respiratoria secundaria
a debilidad de musculos intercostales con indemnidad diafragmatica.

5. Debilidad musculos apendiculares: postura en rana con  €scasos
movimientos espontaneos  sin lograr vencer gravedad y que no mejora
con la estimulacion

6.  Prension palmar y plantar disminuidas

Tabla 4: Causas de Hipotonia periférica en recién nacido y lactante
menor.
1. MOTONEURONA
a. Degenerativas: Atrofia Muscular Espinal (Curso agudo, Tipo |, Werdnig
Hoffmann)
D. Infecciosas: Poliomiglitis, otros virus
¢. Malformativas: mielomeningocele, diastematomielia, Sindrome de
Mabius
2. RAICES Y NERVIOS PERIFERICOS: Polineuropatias hereditarias:
Hipomielinizacion congénita; Neuropatia axonal congénita; Neuropatia asociada a
cataratas y dismorfismo facial.
a. Polineuropatias adouiridas S. Guillain Barre
3. UNION NEUROMUSCULAR
a.Miastenia Gravis Neonatal Transitoria
b.Sindromes Miasténicos congénitos
_¢. Botulismo
4. MUSCULO
a. Miopatias Congeénitas: Nemalinica, Miotubular, Desproporcion
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Congenita del Tipo de fibras. Glicogenosis, Mitocondriales.
b. Distrofias Musculares: Miotonica, Distrofia Muscular Congénita
¢. Inflamatorias: Polimiositis

En el recién nacido con debilidad desde el nacimiento debe descartarse como primera
posibilidad la Distrofia Miotonica congenita, caracterizada por debilidad generalizada de
severidad variable, en la que destaca la debilidad facial, sin compromiso de oculomotilidad
y frecuentemente acompanada de pie Bot uni o bilateral. EI examen de la madre permite
confirmar este cuadro en la mayorfa de los casos (debilidad facial, presencia de miotonia).
Un cuadro clinico bastante similar puede deberse a Miopatia Nemalinica. La presencia de
oftalmoparesia es sugerente de Miopatia Congénita Miotubular o menos frecuente Miastenia
Gravis Neonatal y, silas contracturas articulares predominan, considerar una Distrofia Muscular
Congenita, la que habitualmente cursa con valores de CK sérica elevados. La Atrofia Muscular
Espinal Infantil de inicio precoz o Enfermedad de Werdnig Hoffman generalmente se manifiesta
despues de las 2 a 3 primeras semanas de vida.

Tanto en Distrofia Miotonica como Atrofia Muscular Espinal el estudio confirmatorio es
genético, sin requerir biopsia muscular 0 EMG si la clinica es especifica.

Estudio:

Cuando la etiologia no es evidente, el estudio se (Tabla 5) inicia con examenes destinados
a detectar causas frecuentes y tratables (alteraciones metabolicas, hidroelectroliticas) y
posteriormente, de acuerdo a hallazgos clinicos, examenes mas invasivos y especificos.

Tabla 5: Estudio de laboratorio a considerar en Sindrome Hipotonico
Examenes basicos: Glicemia - Calcemia - Magnesemia - Electrolitos
plasmaticos -Hemocultivos - Screening ampliado de enfermedades metablicas
-Puncion Lumbar para andlisis LCR - Screening toxicoldgico - Funcién tiroidea
-Creatinkinasa (CK).

Imagenes: Ecografia encefdlica /TC cerebral. Radiograffas, especiaimente en
anomalias Oseas, desproporciones esqueléticas, luxaciones, escoliosis.

Examenes complementarios (segun hallazgos clinicos /hipotonia
persistente):

Gases en sangre (venosa/ arterial, anion Gap en sospecha EIM). Amonemia -
Acido Lactico y Pirvico en sangre /LCR - Aminodcidos / 4cidos grasos en sangre
y orina/LCR - Acidos organicos en orina

Estudios genéticos: Cariograma: en caso de compromiso multisistémico,

alteracion de SNC, micro o macrocefalia 0 sospecha de cromosomopatia. Otros
estudios genéticos: de acuerdo a sospecha clinica.
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Estudio de infecciones / TORCH

Neuroimagenes RM (resonancia magnética) encefalica y/o medular: ante la
sospecha de alteraciones SNC o de lesion medular asociada. RM encefalica con
espectroscopia: definir compromiso metabolico como hiperlactatemia y apoya
diagnostico en cuadros especificos (g)., Enfermedad de Canavan).

Neurofisiologia: Electromiografia, velocidad de conduccion nerviosa, sélo ante
sospecha clinica clara de enfermedad neuromuscular sin caracteristicas clinicas
especificas.

Biopsia Muscular: Estudio histologico/inmunohistoquimico. Fundamental en
miopatias congénitas y en Distrofia Muscular Congeénita.

Estudio en busca de compromiso de otros sistemas: Evaluacion oftaimoldgica

(opacidades  corneales, retinopatia, malformaciones oculares caracteristicas
de algunos cuadros); evaluacion - cardiologica, ECG, Ecocardiograma Ecografia
abdominal

En todo recién nacido en quien se sospecha una miopatia o sindromes genéticos complejos

Dentro de las causas de hipotonia, las causas centrales son las mas frecuentes.

Un enfoque general del sindrome hipotonico y abordaje practico del RN y lactante
hipotonico se muestra en la Figura 1.

Figura 1. Aproximacion general en sindrome hipotonico

Nifio hipotanico sin debilidad o Encefalopalia
Hipereflexia Neuroimagenes | hipxico-isquémica
Babinski e Malformaciones
Clonus Sostenido cerebrales
Retraso global del Desarrollo Hipotonia
Microcefalia/Macrocefalia o alteracion de la central
curva de crecimiento creaneano. Estudios genéticos Trisomia 21
Alteracion de conclencia Cariotipo/estudios Sindrome de
Crisis apiéplicas de metilcion /FISH | SE%GEFWI!I
Disorfas Acidos grasos de indrome ce
Cadena muy larga Zelweger
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Figura 1 Continuacion. Aproximacion general en sindrome hipotonico

Nifio hipoténico débil
Hipo o arreflexia
Retraso motor exclusivo o predominante

Curva de crecimiento craneano y Andlisis Alrofia Muscular

pondoesalural norma — Crealinkinasa de ADN e
Contacto social preservado > Hipotonia > Estudios de
Debilidad de misculos antigravitatorios de periférica conduccion
extremidades nerviosa /EMG Biopsia Miopatias
Llanto débil Muscular Congénitas

Respiracion paraddjica o movimientos
torécicos paraddjicos
Fasciculaciones de la lengua

Tratamiento y evolucion:

£l tratamiento del recién nacido hipotonico esta orientado a:

1. Proporcionar soporte respiratorio y de alimentacion en caso de alteracion ventilatoria
y/0 de succion/deglucion.

2. Cuidados médicos y de enfermerfa dirigidos a mejorar posicionamiento para prevenir
contracturas: extremidades inferiores alineadas evitando flexion de caderas, rotacion
externa de muslos y piernas y manteniendo 10s pies en angulo recto para prevencion
de pie equino. Evitar postura en rana que lleva a retraccion de flexores de cadera.
Considerar ortesis livianas i hay progresion de limitacion de rangos articulares.

3. Kinesiterapia motora y respiratoria destinadas a mejorar y/o evitar deterioro de funcion
motora y ventilatoria. Entrenar a los padres.

4. Ejercicios pasivos y estimulacion de movimientos activos a fin de mantener o mejorar
rango articular, trofismo, fuerza muscular y funcion motora en general.

5. Corregir posiciones anormales; en caso de deformidades especificas como el pie
equino, varo y aducto (pie Bot) es necesario tratamiento ortopédico, kinésico y terapia
ocupacional permanente.

6.  Deteccion precoz y manejo de trastornos asociados: crisis epilépticas, distonia,
espasticidad.

7. Asesorfa genética a la familia.

Pronodstico en sindrome hipotdnico:

El prondstico depende directamente de la enfermedad subyacente. El sindrome hipotonico es
un diagnastico de trabajo, requiere una blsqueda de patologia especifica y no debiera usarse
en ninos mayores de 18 meses, en quienes ya debiera haberse establecido un diagnéstico
especifico.

Aun después de una evaluacion completa existe un grupo de nifios en quienes no es posible

definir una etiologfa. Aun en estos casos, la hipotonia puede considerarse como un marcador
de una disfuncion generalizada del sistema nervioso central.
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