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Trastornos de la unién neuromuscular vy sindrome del lactante flacido

El sindrome del lactante flacido, también denominado a veces sindrome del mufieco de trapo,
se caracteriza por hipotonia que puede presentarse como hipotonia periférica o central.

La presentacion del sindrome del lactante flacido se centra en la observacion de la presencia o
ausencia de signos especificos como una postura de * patas de rana ", un retraso significativo
de la cabeza en la traccidn o traccion -sentarse maniobra, o la sensacion de "deslizarse entre las
manos" cuando se sostiene al bebé bajo los brazos. El botulismo infantil, la miastenia gravis
neonatal transitoria, la miastenia grave congénita, la hipermagnesemia y la toxicidad por
aminoglucésidos son todos trastornos de la unién neuromuscular que se consideran un
diagnéstico diferencial del sindrome del lactante flacido. Estos trastornos de la unidn
neuromuscular finalmente afectan la presencia de acetilcolina dentro de la unidn
neuromuscular.

La flacidez / hipotonia se define como una resistencia reducida al movimiento pasivo de las
articulaciones, y clinicamente, los bebés flacidos / hipotdnicos exhiben hipotonia junto con
retraso en el desarrollo motor, hiperextensibilidad de las articulaciones, posturas anormales.

El sindrome del lactante flacido (FIS) se define como una disminucién del tono muscular que
varia en gravedad y duracion. Los trastornos del sistema nervioso central (SNC) son la causa
mucho mas comun de hipotonia. La hipotonia presente en un bebé flacido puede clasificarse
como de origen central o periférica.

La realizacién de un examen clinico muy detallado es fundamental para que los médicos puedan
diferenciar y diagnosticar una causa central o periférica de hipotonia.

Diferentes presentaciones entre hipotonia central y periférica

Hipotonia central: Deterioro social y cognitivo, ademds del retraso motor; Caracteristicas
dismoérficas que implican un sindrome u otras malformaciones organicas que a veces implican
un sindrome; Pufio de manos; Reflejos tendinosos normales o enérgicos; Respuesta de
aductores cruzados o tijeras presentes en suspension vertical; Caracteristicas que sugieren un
disrafismo espinal subyacente; Convulsiones; Historia que sugiera encefalopatia hipdxico-
isquémica, traumatismo de nacimiento o hipoglucemia sintomatica

Hipotonia periférica: Retraso en los hitos motores con relativa normalidad de deterioro social y
cognitivo; Antecedentes familiares de trastornos neuromusculares / miotonia materna; Los
movimientos antigravedad espontaneos reducidos o ausentes reducen o ausentan las sacudidas
profundas del tendén y aumentan el rango de movilidad articular; Postura de patas de rana o
postura de brazos en forma de jarra en asociacién con una marcada escasez de movimiento
espontaneo; Facies miopatica (boca abierta con el labio superior en forma de tienda, mal sellado
de los labios al succionar, falta de expresion facial, ptosis y movimientos oculares restringidos).

La hipotonia central es mas frecuente alrededor de los 1-2 afios de edad, ya que los padres notan
gue su hijo no camina ni gateay, debido a esto, pueden presentarse en el consultorio del médico
con la queja principal de retraso en los hitos motores. Lo mismo se puede aplicar en la hipotonia
periférica, ya que algunos sintomas pueden estar mas estancados en el estilo de vida del
individuo, mientras que otros sintomas pueden disminuir en intensidad y desaparecer
lentamente por completo a medida que pasa el tiempo.



Aunque existen diversos sintomas entre los dos, en Ultima instancia, ambos pueden conducir a
la presentacién del sindrome del lactante flacido, y la duracidn de este sindrome varia segun la
causa subyacente.

Aproximadamente el 50% de los casos de hipotonia se diagnostican con éxito con solo una
historia y un examen fisico adecuados, incluida la obtencién de antecedentes familiares,
antecedentes obstétricos maternos, exdmenes clinicos y neuroldgicos.

Cada uno de estos trastornos de la unién neuromuscular serdn para la patogenia de la hipotonia
y la presentacidn que conduce al sindrome del lactante flacido.

El botulismo infantil, causado por el consumo de miel o jarabe de maiz contaminados en el 20%
de los casos, es un trastorno limitado a la edad en el que se ingiere Clostridium botulinum (C.
botulinum), coloniza el tracto intestinal y produce la toxina in situ.

La manifestacién clinica clave del botulismo infantil, como se mencioné anteriormente, es el
estrefimiento, que se define como tres o mas dias sin defecar, seguido de una progresion
subaguda de debilidad bulbar y de las extremidades que se manifiesta como incapacidad para
succionar y tragar, voz debilitada, ptosis, hipotonia que progresa a flacidez generalizada v,
finalmente, compromiso respiratorio. La progresién del botulismo infantil es mas grave en los
lactantes menores de dos meses, lo que sugiere la presencia de una forma mas grave de
hipotonia.

El diagndstico de botulismo infantil se basa en criterios clinicos y se confirma mediante la
identificacion de la neurotoxina en las heces, cuando es necesario mediante enema estéril.
Ademas, recientemente se ha desarrollado un ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas
(ELISA) para la deteccidn rapida de toxinas en el botulismo infantil que permite que la deteccion
sea posible en 24 horas en comparacién con los cuatro dias que se requieren para el ensayo en
ratones.

Miastenia congénita: Los sindromes miasténicos congénitos son el resultado de mutaciones
genéticas que afectan la estructura y funcidon de la unién neuromuscular. Los bebés que
presentan el sindrome de miastenia comparten varias caracteristicas, que incluyen hipotonia,
diplejia facial, ptosis, dificultades para alimentarse, apnea, dificultades respiratorias, debilidad
generalizada y un llanto que se debilita progresivamente, lo que hace que el sindrome de
miastenia congénita sea un diagndstico diferencial del sindrome del lactante flacido.

La miastenia neonatal adquirida transitoria ocurre en bebés nacidos de madres con miastenia
gravis en los que el anticuerpo receptor de acetilcolina que causa la miastenia gravis atraviesa
la placenta y ejerce un efecto de bloqueo que es responsable de la interferencia con la
transmision neuromuscular. Sintomas ademads de la debilidad muscular, incluyen succién débil,
disfagia, llanto débil, hipotonia y, mas raramente, dificultad respiratoria, y son evidentes dentro
de los dos primeros dias de vida y generalmente duran de 2 a 4 semanas.
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