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REPORTE DE CASO

Neuropatia motora multifocal: reporte
de un caso
Multifocal motor neuropathy: a case report

Ricardo Andrés Linares Mora!, ® Yamil Yasser Salim Torres!,

Pedro Santiago Sdnchez Parral

RESUMEN

Las neuropatias agrupan un gran ntimero de patologias de nervio periférico; estas pueden ser
adquiridas o hereditarias, de origen sistémico o restringidas a un nimero de nervios. Las
neuropatias son causa de dolor e incapacidad y requieren un manejo multidisciplinar para
mejorar la calidad de vida de los pacientes. Dentro de ellas tenemos la neuropatia motora
multifocal (NMM), también denominada ‘neuropatia motora multifocal con bloqueo de
conduccion’ (NMMCB), la cual es una neuropatia adquirida, inflamatoria, poco frecuente,
caracterizada por debilidad en las extremidades, sin pérdida sensorial, progresiva y asimétrica.
Se presenta ademas un bloqueo persistente de la conduccion nerviosa que afecta las fibras
motoras de forma selectiva.
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ABSTRACT

Neuropathies form a large group of peripheral nerve pathologies, which can be acquired or
inherited, taken its etiology and natural history they could affect the whole peripherical nervous
system or just a selected number of nerves. These could cause pain and disability and require
multidisciplinary management to improve the quality of life of patients. Within them we have
multifocal motor neuropathy (MMN) or also called multifocal motor neuropathy with block
conduction MMNBC), which is an acquired neuropathy, inflammatory, rare, characterized
by asymmetrical , progressive weakness in the limbs, without sensory loss. It is also characterized

by persistent conduction blockage that selectively affects motor fibers.
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INTRODUCCION

La neuropatia motora multifocal, es una
neuropatia motora pura en la cual hay afeccion
de nervios motores, lo que lleva a que los
pacientes manifiesten signos de motoneurona
inferior en la cual se evidencia una desmieli-
nizacion segmentaria con bloqueo de la con-

duccion en los estudios de electro diagnosti-
col. La importancia de reconocer esta patolo-
gia es poder realizar la intervencion terapéutica
de manera temprana y asi poder brindar un
mejor prondstico funcional para los pacientes.

Se presenta el caso de un paciente que fue
manejado en el Hospital Militar Central,
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diagnosticado con Neuropatia Motora Focal,
quien recibio manejo integral por los ser vi-
cios de Medicina Fisica y Rehabilitacion y
Neurologia, logrando progresivamente una
optima recuperaciéon de su funcionalidad,
movilidad articular, fuerza y sus patrones
motores.

MATERIALES Y METODOS

Paciente de 30 afios, ocupacién como sol-
dado profesional desde hace 10 afos, lateralidad
izquierda, con nivel de escolaridad bachiller,
residente en Florida (Valle del Cauca). Sin an-
tecedentes previos de importancia y consumo
ocasional de alcohol hasta la embriaguez.

Consulta realizada en noviembre de 2017
por pérdida de la fuerza en el miembro supe-
rior derecho (MSD), de predominio en mano,
sin alteracion sensitiva asociada. Al examen fi-
sico se evidenci¢ dificultad para realizar pinza,
limitacion para extension de la mufieca, fuerza
3/5 en muieca derecha, metacarpo faldngicas
5/5y en el resto de miembro superior, sin alte-
racion sensitiva. Al realizar electromiografia se
reporta disminucion en el patron de recluta-
miento de los potenciales de accion de la uni-

dad muscular MUAP).

Reconsulta en julio de 2019 por sensacion
de debilidad progresiva en MSD que inicia en
hombro y se extiende a mano, asociada a
parestesias en mano, sin seguir el patron
dermatomérico. El paciente refiri¢ limitacion
para apertura de la mano y para agarrar obje-
tos, aunque lograba sostenerlos. Ademas, refi-
ri6 limitacion para abrir y cerrar la puerta con
la mano izquierda desde hace tres meses. Al
examen fisico se encuentra fuerza 5/5 en miem-
bro superior izquierdo (MSI) y en miembros
inferiores (MMLII). Se hall6 hipotrofia en MSD,
en antebrazo distal y tercio proximal, fuerza
proximal conservada, disminuida a nivel distal
de predominio en flexion, extension de mufe-
ca y metacarpofalangicas. Normorreflexia en
miembros superiores (MM.SS) e hiporeflexia
en MML.IL
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Se llevaron a cabo pruebas de electromio-
grafia (EMG), neuroconducciones (NC) de las
cuatro extremidades y onda F en marzo de 2019
de las cuales se reporté: “lesion con polineuro-
patia motora desmielinizante que compromete
las cuatro extremidades, con mayor compro-
miso de MM.II, de evolucién crénica y mode-
rada expresion, con signos de agudizacion.
Neuroconducciéon motora con latencias media-
nas prolongadas y cubital normal. En tibial
derecho e izquierdo se hallo bloqueo parcial
de la conduccion y disminucion de la veloci-
dad. Respecto de las neuroconducciones sensi-
tivas se constatd: mediano derecho con latencia
prolongada y velocidad disminuida, cubitales
con disminucién en velocidad. Onda F media-
no bilateral normal”. En ese momento se ini-
ci6 el plan de rehabilitacion con terapia fisica 'y
ocupacional y sin manejo ortésico en miem-
bros superiores.

Posteriormente es valorado en conjunto por
especialistas en Neurologia, Reumatologia y
Hematologia. Se hallo perfil autoinmune que
reporta ANAS +, electroforesis para proteinas
de aumento policlonal en zona gamma y biop-
sia de glandula salivales negativa para sindrome
de Sjogren. Reumatologia consideré que no
cursaba con patologia autoinmune pese a los
resultados de paraclinicos, ya que el paciente
no manifestaba ningun criterio clinico que ar-
gumentard autoinmunidad.

En diciembre de 2019 se considerd que el
paciente cursaba con Neuropatia Motora
Multifocal por clinica y estudios electro-
diagnosticos; ademas, fue hospitalizado por
Neurologia para iniciar manejo con plasma-
féresis (cinco sesiones) ya que la inmunoglo-
bulina no se encontraba disponible. En los
controles posteriores refirio persistencia de de-
bilidad de predominio en MSD y marcada dis-
minucion de fuerza en MSI.

Ingresa nuevamente el 24 de junio de 2020
para nuevo estudio electrodiagnostico y estu-
dio del anti-gangliésido GM 1; en la valoracion
llama la atencién una marcada hipotrofia en
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los musculos extensores del carpo bilateral,
mano caida derecha y mano con deformidad
en garra izquierda; se valoré usando escala de
medicion de fuerza muscular de Daniels asi:
MSD: abduccion y flexo extension de hombro

5/5; flexiéon de codo: 5/5; extension de codo:

4/5; extension de muheca: 2/5; flexion de

mufeca: 2/5; metacarpofaldngicas: 3/5; exten-

sion de dedos: 2/5. MSI: abduccién y flexion
extension de hombro: 5/5; flexo extensiéon de
codo: 5/5; extensiéon de mufeca: 5/5; flexion

mufieca: 4/5; metacarpofaldngicas: 4/5; exten-
sion de dedos: 5/5. Reflejos miotendinosos
(RMT) bilaterales bicipital, estilo radial y
tricipital: ++/++++ MM.IL Fuerza: 5/5; RMT
patelar y aquiliano bilateral: -/++++, sin altera-
ciones sensitivas.

Se realizaron EMG y NC de las cuatro ex-
tremidades que mostraron bloqueo proximal
de los nervios mediano y cubital izquierdo (Fi-
gura 1-A) y nervio cubital derecho (Figura 1-A),
ausencia de potencial en todos los segmentos
motores del nervio radial derecho (Figura 1-B).
Ademais, bloqueo en la velocidad de conduc-
cion motora en netrvio tibial derecho (Figura 1-
A), sin compromiso en los potenciales
sensitivos. Las ondas F exploradas en nervios
medianos estaban ausentes (Figura 1-C). En la
EMG se observé PUM de amplitudes y dura-
ciones aumentadas (gigantes), con reclutamien-
to moderadamente disminuido, presencia de
inestabilidad de membrana especialmente en
el primer interdseo dorsal izquierdo vy
fasciculaciones (Figura 1-D).

L co....; lmm. i1 i 1
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Figura 1. Estudio electro-diagnostico de cuatro extremidades. En A: nervio cubital derecho e izquierdo, nervio tibial
derecho; en B: nervio radial derecho; en C: onda F en nervio mediano bilateral; y en D: electromiografia registrada en
los musculos tibial anterior derecho, deltoides izquierdo y primer interéseo dorsal izquierdo.
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Adicionalmente, se tomo perfil de vitamina
B12, acido folico y perfil infeccioso que se re-
portaron como normales. Se inici6 el plan de
rehabilitacion integral intrahospitalario con
terapia fisica y ocupacional, con el proposito
de mejorar la funcién motora de mano dere-
cha, movilizaciones y estiramientos de MM.SS
y MM.II, facilitacion y fortalecimiento de
extensores de dedos de mano derecha, exten-
sion de mufeca, extension de pulgar,
lumbricales y manejo ortésico para deformida-
des de mano caida derecha y en garra izquierda

(Figura 2).

Fue llevado a junta de Neurologia donde se
decide que el paciente es candidato a inicio de
terapia inmunologica con el anticuerpo
monoclonal Rituximab; sin embargo, la deci-
sién estd pendiente por no tener claros los
antecedentes de vacunacién (influenza, neu-
mococo y perfil viral). Préoxima hospitalizacion
para administracién de Rituximab.

DISCUSION

Entre 30 y 60% de los pacientes con
Neuropatia Motora Multifocal NMM) presen-
tan anticuerpos anti-gangliosido GM1 elevados.
Se considera una neuropatia autoinmune en la
cual existe una disfuncion de los canales de
sodio y potasio en el nodo de Ranvier o en su
proximidad, lo que juega un papel fundamen-
tal en el bloqueo de la conduccion?.

La proteina GM1 se presenta en gran con-
centracion en los nervios periféricos motores
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y, mds especificamente, se ubica en los nodos
de Ranvier?3, en contraste con los nervios sen-
sitivos en los cuales no se presenta. La fun-
cién de esta proteina es desconocida aun, pero
se considera que favorece y estabiliza los cana-
les ionicos, principalmente de sodio y potasio,
favoreciendo con ello la propagacion del po-
tencial de accion’. La alteracion de estos cana-
les causa una disminucion del potencial de
accion>4,

Aunque se ha descrito que es comun la pre-
sencia de anticuerpos anti-GM]1, esto no ocu-
rre en todos los casos. En ausencia de estos
anticuerpos no ha sido facil dilucidar la
fisiopatologia de la lesion del nervio motor. Se
ha postulado que estos anticuerpos anti-GM1
podrian estar presentes en niveles indetectables
o bien ser otros anticuerpos los causantes del
dafo nervioso?.

Los mecanismos fisiopatoldgicos que llevan
al bloqueo de la conduccién podriamos resu-
mirlos en desmielinizacion focal, bloqueo de
los canales de sodio y potasio, e hiperpolari-
zacion de la membrana axonal?4.

El electrodiagndstico juega un rol funda-
mental para llegar al diagndstico de la patolo-
gia y descartar otras afecciones que causan un
cuadro clinico similar, como el sindrome de
Guillain-Barré o la polineuropatia inflamatoria
desmielinizante crénica (CIDP). Es frecuente
hallar alteracion en los estudios de conduc-
cién motora, que muestran prolongaciéon de
las latencias y disminucion de la velocidad de
conduccion; el hallazgo distintivo es un blo-
queo en la conduccién motora y/o dispersion

Figura 2. Ejercicios de terapia ocupacional para recuperacion de los patrones motores, como agarres, pinzas y apoyado de

Ortesis para mano caida derecha.
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temporal>®. Las neuroconducciones sensitivas
son normales. Puede verse en las respuestas
tardias, ondas F ausentes o prolongadas. Cuan-
do se detecta el bloqueo de conduccion se de-
nominard ‘Neuropatia motora multifocal con
bloqueo de conduccion’, pero si no es posi-
ble detectar el bloqueo en los estudios elec-
tro-diagnosticos de rutina se hablara de

‘Neuropatia motora multifocal’2>:6. La EMG

puede mostrar disminucion en el patréon de

reclutamiento de los potenciales de accion de

la unidad muscular MUAP) en los musculos

débiles, por bloqueos de conducciéon

proximales’©.

Otros estudios que se han utilizado son el
ultrasonido de nervio y la resonancia magnéti-
ca, las cuales pueden apoyar el diagnostico, en
especial cuando no hay resultados conclusivos
en los estudios de electrodiagndstico. La reso-
nancia ha mostrado en T2 hiperintensidad en
las sefales del plexo braquial, con o sin realce
del medio de contraste, en la mitad de pacien-

tes con NMM y CIDP. En NMM son
asimétricas y unilaterales?.>¢, Por su parte, en
el ultrasonido se evidencié aumento del 4rea
de seccion transversal de los nervios mediano y
ulnar®. Clinicamente encontramos los criterios
diagnosticos en la Tabla 1.

Estos pacientes responden al manejo con
inmunoglobulina intravenosa; la dosis inicial
administrada es 0,4 mg/kg por 5 dias conse-
cutivos, para un total de 2 g/kg. Otros es-
quemas utilizan dosis de 1 gr/kg por 2 dias
consecutivos’8.

Usualmente el prondstico es bueno y el
80% de pacientes responden al manejo
inmunomodulador8. Un 20% de ellos logran
remision a largo plazo y el resto requiere trata-
mientos periodicos con la inmunoglobulina
u otro inmunomodulador. E1 94% aproxima-
damente logra realizar con normalidad las ac-
tividades basicas de la vida diaria®®. Otros
tratamientos que se usan son la plasmaféresis

Tabla 1. Criterios diagnosticos de la Neuropatia Motora Multifocal (European Federation of Neurological Societies

-EFNS-y la Peripheral Nerve Society -PNS.).

CRITERIOS PRINCIPALES (DEBEN ESTAR SIEMPRE PRESENTES):

1. Debilidad lenta, progresiva, focal, asimétrica de las extremidades, es decir, Afeccion motora de al menos
dos nervios, durante al menos 1 mes (generalmente mas de 6 meses). Si los sintomas y signos estin
presentes solo en la distribucion de un nervio, solo es posible hacer un diagnostico.

2. No alteraciones sensitivas objetivas, excepto anormalidades menores de deteccién como en la vibraciéon en

miembros inferiores.
CRITERIOS CLINICOS DE APOYO

Compromiso de predominio en miembros
superiores

Disminucién o ausencia de reflejos en
extremidad afectada

Ausencia afectacion de nervio craneal

Presencia de calambres o fasciculaciones en
extremidad afectada.

Respuesta a manejo inmunomodulador
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CRITERIOS DE EXCLUSION

Signos de motoneurona superior

Signos bulbares

Alteraciones sensitivas marcadas, mas que la alteracion en

la vibracién en los miembros inferiores

Debilidad simétrica difusa durante las primeras semanas.

Rev Col Med Fis Rehab



y los corticosteroides, pero estos han mostra-
do ser inefectivos!O.

El manejo de rehabilitacion integral es esen-
cial para restablecer la funcionalidad del pacien-
te. Ello para poder brindar de manera oportuna
manejo ortésico que apoye y mejore el trabajo
de recuperacidn y preservacion de los patrones
motores en las extremidades, sobre todo en los
miembros superiores; también para favorecer
las praxias funcionales y asi permitir que estos
pacientes puedan recuperar habilidades e inde-
pendencia para poder desarrollar las activida-
des cotidianas bésicas de la vida diaria y, sobre
todo, tener un impacto positivo en el desarro-
llo de actividades laborales!:12,

CONCLUSIONES

La neuropatia motora multifocal (NMM) es
una patologia poco frecuente, progresiva, de alto
impacto en la funcionalidad y calidad de vida
del paciente; por tanto, su deteccion debe ser
temprana para un adecuado diagnostico que
permita su manejo precoz e integral. Con la
clinica y el estudio electrodiagnostico es sufi-
ciente para determinar la etiologia, incluso sin
determinar los niveles de anticuerpos, para ini-
ciar el tratamiento de rehabilitacion que, reite-
ramos, debe ser temprano. En el caso clinico
de la referencia hubiese sido ideal haber realiza-
do el ciclo con inmunoglobulina puesto que,
como vemos, la plasmaféresis ha demostrado
no tener resultados.
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