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RESUMEN

La amiotrofia monomiélica es un trastorno neurolégico poco comun que produce atrofia de una extremidad. La afeccion de la extremidad
superior es mas frecuente que la extremidad inferior, esta entidad clinica predomina en el sexo masculino. Se presenta caso clinico de
Varoén, 52 afios de edad, referido para evaluacion por debilidad y atrofia de mano derecha. Su historia comenzé cerca de un afio antes,
con paresia inducida por el frio, parestesias del ante brazo seguido de debilidad en su mano que progresé hacia su antebrazo y brazo
derecho. El diagnostico luego de la exploracion fisica mas los examenes de imagenes, confirman que hay un signo de afectacion de
la neurona motora inferior (monomélica), y como posibilidad lejana una afectacion C7-C8-T1. No se encuentran signos de afectacion al
plexo. En base a la literatura consultada, se desprende que la Amiotrofia Monomiélica es una enfermedad de progreso lento, que afecta
a hombres después de los 30 afios, aseveracion que va acorde con la edad del paciente, expuesto en el caso clinico presentado en esta
investigacion, asi como los sintomas presentados en cuanto a la disminucion de fuerza en las extremidades superiores, que le puede dar
un caracter de degenerativa. Tiene muy pocas opciones de tratamiento, ya que no es una enfermedad que genere dolor, sin embargo,
dentro de la literatura se indica como opcién terapéutica la rehabilitacion fisica de leve a moderada, existiendo todavia muchas ambigUe-
dad y discusion en cuanto a su efectividad en la fuerza muscular.

Palabras clave: Extremidades, Rehabilitacion, Masculino, Amiotrofia, Neurolégico.
ABSTRACT

Monomyelic amyotrophy is a rare neurological disorder that causes limb atrophy. The affection of the upper limb is more frequent than the
lower limb, this clinical entity predominates in the male sex. A clinical case of a 52-year-old male is presented, referred for evaluation for
weakness and atrophy of the right hand. His history began about a year earlier, with cold-induced paresis, forearm paresthesias followed
by weakness in his hand that progressed to his forearm and right arm. The diagnosis after physical examination plus imaging tests con-
firm that there is a sign of lower motor neuron involvement (monomelic), and as a distant possibility a C7-C8-T1 involvement. There are
no signs of plexus involvement. Based on the literature consulted, it appears that Monomyelic Amyotrophy is a disease of slow progress,
which affects men after the age of 30, an assertion that is consistent with the age of the patient, exposed in the clinical case presented in
this research, as well as the symptoms presented in terms of decreased strength in the upper extremities, which can give it a degenera-
tive character. It has very few treatment options, since it is not a disease that causes pain, however, within the literature, mild to moderate
physical rehabilitation is indicated as a therapeutic option, and there is still much ambiguity and discussion regarding its effectiveness in
treatment. muscular strength.

Keywords: Extremities, Rehabilitation, Male, Amyotrophy, Neurological.
RESUMO

A amiotrofia monomélica ¢ uma doenca neurolégica rara que causa atrofia dos membros. O acometimento do membro superior € mais
frequente do que o do membro inferior, esta entidade clinica predomina no sexo masculino. E apresentado o caso clinico de um homem
de 52 anos, encaminhado para avaliagdo por fraqueza e atrofia da mao direita. Sua histéria comegou cerca de um ano antes, com paresia
induzida pelo frio, parestesias no antebrago seguidas de fraqueza na méo que progrediu para o antebraco e brago direito. O diagndstico
apos exame fisico mais exames de imagem confirmam que ha um sinal de envolvimento do neurdnio motor inferior (monomélico), e como
uma possibilidade distante de envolvimento C7-C8-T1. Nao ha sinais de envolvimento do plexo. Com base na literatura consultada, veri-
fica-se que a Amiotrofia Monomélica é uma doenca de evolugéo lenta, que acomete homens a partir dos 30 anos, afirmagéo condizente
com a idade do paciente, exposta no caso clinico apresentado nesta pesquisa, conforme bem como os sintomas apresentados em ter-
mos de diminui¢cao da forga nas extremidades superiores, o que pode lhe conferir um carater degenerativo. Possui pouquissimas opgoes
de tratamento, visto que ndo é uma doenca causadora de dor, porém, na literatura, a reabilitacéo fisica leve a moderada é indicada como
opgéo terapéutica, havendo ainda muita ambiguidade e discussédo quanto a sua eficacia no tratamento. forga muscular.

Palavras-chave: Extremidades, Reabilitacdo, Masculino, Amiotrofia, Neuroldgica.
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Introduccion

'"l' Los sindromes de motoneurona inferior
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(MNI) son un grupo heterogéneo de en-
fermedades neuromusculares que se pre-
sentan clinicamente con atrofia muscular,
debilidad, e hiporeflexia. Esto se deben a
la disfuncion y/o degeneracion de la mo-
toneurona alfa, dafio que puede localizar-
se en la asta anterior, el axén motor y/o la
mielina que lo rodea. Los sindromes de MNI
pueden ser clasificados en hereditarios (ej.
atrofia muscular espinal, AME), esporadi-
cos (ej. esclerosis lateral amiotréfica, ELA)
e inmunomediados (ej. neuropatia motora
multifocal) (Matamala, y otros, 2021, péag.
142).

La amiotrofia monomélica benigna es un
trastorno poco conocido con una presen-
tacion  diferente. Epidemioldgicamente,
los casos reportados a nivel mundial es-
tablecen una presentacion mas comun de
miembros toracicos de forma asimétrica,
predominantemente en pacientes masculi-
nos y en paises occidentales (Meza, Ojeda,
& Chavez, 2012, pag. 84). La enfermedad
es mas prevalente en India, Japon y otros
paises asiaticos, pero se han reportado mu-
chos casos en otras partes del mundo. Un
informe de la India encontré que MA com-
prende aproximadamente el 12,8% de las
enfermedades de las neuronas motoras
(Al-Ghawi, Al-Harbi, Al-Sarawi, & Binfalah,
2016). La amiotrofia monomiélica (AMM) es
un trastorno neurolégico poco comun que
produce atrofia de una extremidad. La afec-
cion de la extremidad superior es mas fre-
cuente que la extremidad inferior por o cual
la han denominado amiotrofia monomiélica
braquial (AMMB). Esta entidad clinica pre-
domina en el sexo masculino. La AMM fue
descrita inicialmente por Hirayama en 1959
quien reportd 12 pacientes jovenes con
atrofia muscular de la extremidad superior
de manera unilateral (Martinez, Caro-Oso-
rio, Gutiérrez-Jiménez, Moreno-Cuevas, &
Gonzalez-Garza, 2008).
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Habitualmente el diagndstico se basa en
la edad de comienzo, la presencia de an-
tecedentes hereditarios, la distribucion de
las lesiones (simetria, predominio proximal
o distal, afecciéon de miembros superiores
y/o inferiores) y la forma de progresion;
estos datos clinicos son apoyados por los
estudios de conduccion nerviosa y la elec-
tromiografia. Sélo en forma reciente se han
incorporado los estudios por imagenes con
este objetivo (Benso, Calabrese, Jairala, &
Raimondi, 2019, pag. 73).

Los pacientes pueden presentar una dis-
minucion de los reflejos tendinosos (hipo
o arreflexia) en los segmentos cervical o
lumbar. Ocasionalmente, puede observar-
se fasciculacion muscular. Hay ausencia
de dolor y sintomas sensitivos. En la ex-
tremidad superior, los grupos musculares
distales de las manos y del antebrazo es-
tan afectados en mas del 50% de los pa-
cientes. Los musculos de las extremidades
superiores afectados con mas frecuencia
son los crurales. La AFB se considera una
enfermedad esporadica, sin que haya otros
familiares afectados por esta enfermedad al
mismo tiempo. Los pacientes con AFB ge-
neralmente describen un empeoramiento
de los sintormas motores en temperaturas o
climas frios (Orsini, y otros, pag. 501).

La préactica de ejercicios terapéuticos en
las enfermedades de la neurona motora
debe centrarse en el aumento o0 manejo de
habilidades funcionales, sin provocar una
demanda metabdlica intensa en las unida-
des motoras restantes [3]. Hay que tener
en cuenta las variables relacionadas con
los ejercicios terapéuticos como la frecuen-
cia, la duracion y la intensidad. En algunos
casos, pueden contribuir a la reduccion de
fuerzay al agravamiento de la fatiga (Orsini,
y otros, 2010, pag. 317).

Caso clinico

Varon, 52 anos de edad, referido para eva-
luacion por debilidad y atrofia de mano
derecha. No se describe antecedentes de
infeccion, pero si de exposicion a produc-
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tos quimicos como zinc, magnesio y cloro.
Como antecedente adolece de Psoriasis por
lo que ha recibido ciclos de tratamiento con
antidepresivos, tranquilizantes y corticoides
de uso topico. Entre sus habitos, tabaco
veinte unidades por dia, alcohol en forma
ocasional, aunque en los Ultimos anos no lo
consume; antecedente familiar de enferme-
dades de neuromusculares es negativa.

Su historia comenz6 cerca de un afio antes,
con paresia inducida por el frio, parestesias
del ante brazo seguido de debilidad en su
mano que progreso hacia su antebrazo y
brazo derecho. Acudi¢ a varios especialis-
tas y con diagnoéstico de sindrome de tunel
carpiano remitido a neurocirugia.

Imagen 1. Examen fisico de la muscula-

tura en el deltoides, supraescapular, trape-

cio, biceps, triceps, musculos del antebra-
zo y de la mano derecha

Fuente: Los Autores

Al examen se encontré hipotrofia de la mus-
culatura en el deltoides, supraescapular,
trapecio, biceps, triceps, musculos del an-
tebrazo y de la mano derecha. Los reflejos
miotaticos fueron normales, al igual que su
sensibilidad. No hubo anormalidad en fun-
ciones cerebrales superiores, nervios cra-
neales, sistema piramidal, sensitivo o cere-
beloso.
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Imagen 2. TAC cerebra.

Fuente: Los Autores

Imagen 3. Resonancia magneética de
plexo braquial.

Fuente: Los Autores

La TAC cerebral y la resonancia de plexo
braquial, no revelaron anormalidades, uni-
camente pequefos cambios en los discos
intervertebrales, sin herniaciones discales.
Los estudios de laboratorio de rutina que in-
cluyé marcadores tumorales fueron norma-
les. Anticuerpos anticardiolipina, ANCA, FR
fueron negativos. La resonancia de plexo
braquial dentro de parametros normales.
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Imagen 4. Resonancia magnética de la
columna cervical.

Fuente: Los Autores

El estudio electrodiagnostico de la extre-
midad superior derecha, presenta una dis-
minucion de la amplitud del potencial de
accion musculo compuesto del cubital. La
conduccion motora y sensitiva de los otros
nervios, es normal (mano fris 25 grados C).
latencia normal de la onda F del mediano y
cubital.

En el deltoides, extensor comun de los de-
dos, abductor corto del pulgar y abductor
del menique, presenta polifasicos de reiner-
vacion, reclutamiento disminuido, con un
patron interferencial del 25 al 75%.
Discusion

El diagnostico luego de la exploracion fisica
mas los examenes de imagenes, confirman
gue hay un signo de afectacion de la neu-
rona motora inferior (monomélica), y como
posibilidad lejana una afectacion C7-C8-T1.
No se encuentran signos de afectacion al
plexo. En cuanto al tratamiento, en la biblio-
grafia consultada hay opiniones encontra-
das en cuanto al tratamiento fisioterapéu-
tico, ya que no se aconsejan ejercicios de
alta resistencia, ya que estos pueden agra-
var la condicion del paciente, por lo que
aconsejan realizarlos de leve a moderados.

Otras terapias que han sido utilizada, estan
las estimulaciones eléctricas neuromuscu-
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lares, sin embargo, estudios de Avila et al,
han concluido que no han mejorado la fuer-
za muscular, sin embargo, tanto las terapias
de simulacion eléctrica, como rehabilitacion
fisica, al no haber tantos estudios de casos
realizados, por ser una enfermedad benig-
na, no hay un panorama claro en cuanto a
su aplicacion.

Conclusion

En base a la literatura consultada, se des-
prende que la Amiotrofia Monomiélica es
una enfermedad de progreso lento, que
afecta a hombres después de los 30 afios,
aseveracion que va acorde con la edad del
paciente, expuesto en el caso clinico pre-
sentado en esta investigacion, asi como los
sintomas presentados en cuanto a la dismi-
nucion de fuerza en las extremidades supe-
riores, que le puede dar un caréacter de de-
generativa. Tiene muy pocas opciones de
tratamiento, ya que no es una enfermedad
gue genere dolor, sin embargo, dentro de la
literatura se indica como opcién terapéutica
la rehabilitacion fisica de leve a moderada,
existiendo todavia muchas ambigtedad vy
discusion en cuanto a su efectividad en la
fuerza muscular.
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