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Lactante hipotonico con AME: Elementos del
diagndstico diferencial

En publicaciones anteriores se presentaron los lineamientos para la identificacidon de signos
de alarma y la evaluacién clinica del lactante hipoténico. Sin embargo, el examen fisico del
lactante hipoténico con AME debe fundamentarse en la observacién de factores especificos
gue posibiliten la deteccién temprana de los casos mas graves.

En este contexto, la implementacion de un diagnéstico diferencial constituye una base
esencial para definir las caracteristicas etioldgicas y establecer el tratamiento oportuno de
pacientes con AME. Por esta razdén, el siguiente articulo presenta los aspectos médicos
clave para el examen fisico del lactante hipoténico con AME tipo 1, tipo 2 y tipo 3.

Lactante hipotonico con AME: elementos para un
examen fisico completo

El examen fisico del lactante hipotdénico con AME debe integrar los mismos aspectos que
enmarcan el analisis clinico de la hipotonia. No obstante, es importante subrayar que los
pacientes con AME tipo 1 y tipo 2 poseen signos y sintomas distintivos.

A continuacion, se describen las indicaciones para la observacién de la postura espontanea
y la evaluacién del tono y fuerza muscular en recién nacidos y lactantes:

AME tipo 1
El recién nacido o lactante con AME tipo 1 presenta:

e Cuadro hipoténico con una debilidad simétrica de caracter proximal y movimientos
distales limitados en los brazos, aunque preservan la sensibilidad y no hay afectacion
a sus facultades cognitivas. Los signos o sintomas aparecen antes de los 6 meses de
vida y nunca logran la sedestaciéon independiente3->. También pueden adoptar una
postura en “libro abierto” (caderas abducidas, extremidades inferiores en rotacién
externa) y extension flacida de los brazos®.

e Disminucidn o carencia de reflejos osteotendinosos profundos (Arreflexia) y control
cefélico reducido®®’. En este caso particular, es posible el reconocimiento de posturas
anormales mediante la maniobra de traccién o “pull to sit” y de suspensién ventral, ya
gue el recién nacido o lactante no sera capaz de seguir el movimiento o mantener la
cabeza por encima de la linea horizontal respectivamente?.

« Dificultades en la deglucién relacionadas con incapacidad para controlar las
secreciones salivares, succion débil y disfagia debido a disfuncién bulbar. El recién
nacido o lactante tendrd problemas como retraso en el crecimiento, bajo peso,
atragantamientos y aspiraciones frecuentes (con riesgo de neumonia) antes de 1
afno>>®, En algunos casos se observa diplejia facial leve.

« Atrofia y fasciculaciones linguales™®.

* Insuficiencias respiratorias asociadas con compromiso de los musculos intercostales.
Si bien existe conservacién del diafragma, la cavidad toracica del recién nacido o
lactante adquiere “forma de campana” y un patrén de respiracién paradéjica®>*®.
Asimismo, la debilidad de los mUsculos respiratorios causa problemas al toser y llanto



débil y sudoraciéon pronunciada durante la noche®.

AME tipo 2

El recién nacido o lactante hipoténico con AME tipo 2 experimenta:

Cuadro hipoténico con una debilidad simétrica de caracter proximal y movimientos
distales limitados en los brazos, aunque preservan la sensibilidad y no hay afectacion
a sus facultades cognitivas. Los signos o sintomas aparecen entre los 6-18 meses de
vida. Logran mantener la posicién sentada sin apoyo pero no caminar en forma
independiente®.

Disminucién o carencia de reflejos osteotendinosos profundos (Arreflexia) y control
cefalico reducido®”. Sin embargo, algunos preservan reflejos distales (braquirradial y
tendones de Aquiles). Es esencial la realizacién de una evaluacién del tono muscular
para definir la reactividad postural?.

Alteracién de la funcién bulbar y dificultad para la deglucién®.

Temblor fino de los dedos durante su extensién o al intentar alcanzar objetos3—4.
Complicaciones ortopédicas relacionadas con escoliosis progresiva, lo que
desencadena contracturas articulares (especialmente en rodillas y tobillos), anquilosis
en la mandibula, oblicuidad pélvica, inestabilidad al sentarse, subluxacién y/o
displasia de cadera®>°”.

Debilidad intercostal progresiva que, combinada con escoliosis, conduce a
enfermedad pulmonar restrictiva. Asimismo, tienen dificultades para toser y limpiar
secreciones traqueales®.

AME tipo 3

El recién nacido o lactante hipoténico con AME tipo 3 muestra:

Cuadro hipoténico con fatiga muscular, debilidad y atrofia que inicia en las
extremidades inferiores con predominio distal. Luego, dicha condicidn se extiende con
la edad hacia las extremidades superiores y tronco. Los signos o sintomas aparecen
después de los 18 meses de vida. Logran caminar de forma independiente??.
Dificultades para correr, saltar, subir escaleras y levantarse del suelo. Las
extremidades distales pueden llegar a afectarse con deformidades como el pie cavo.
Durante la pubertad pueden experimentar caidas con mayor frecuencia y los cambios
fisicos de esta etapa (crecimiento rapido y aumento de peso) pueden ocasionar la
pérdida de la capacidad de deambulacién?,

Temblor fino de los dedos y fasciculaciones en los musculos de los antebrazos.
Asimismo, pueden presentarse compromiso de los musculos pélvicos (marcha
oscilante) y los ninos pueden manifestar fatiga durante caminatas de larga distancia.
De hecho, los adultos pueden desarrollar sintomas de debilidad muscular progresiva
en etapas avanzadas de la enfermedad que impactan en su calidad de vida y
funcionalidad. Por otro lado, se han registrado casos atipicos de inicio de la
enfermedad en las extremidades superiores, debilidad asimétrica y signos de neurona
motora superior??,

Pocos o ningln sintoma de debilidad en los mudsculos respiratorios. Al mismo tiempo,
no se presentan estrefimiento, reflujo gastroesofagico, incontinencia urinaria y



sintomas bulbares que son frecuentes en el tipo 1 y 2%,
e Ningln compromiso cardiaco??.

El conocimiento de los signos y sintomas del lactante hipoténico con AME es una
herramienta fundamental para realizar un diagndstico precoz de la enfermedad y un
manejo del tratamiento interdisciplinario y terapéutico adecuado ya que “el tiempo son
motoneuronas”4-10,

Un video con informacion importante acerca de la detecciéon temprana de la
hipotonia, todos los detalles sobre el abordaje de un lactante hipotdénico, una
exhaustiva descripcion de la evaluacion del examen fisico y datos esenciales para
sacar conclusiones profesionales.
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