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CASO CLINICO

Neuropatia motora multifocal
Multifocal motor neuropathy
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Resumen

La neuropatia motora multifocal se presenta como una mononeuropatia multiple motora pura asimétrica de las extremidades
Superiores, con atrofia. Prevalencia de 0.2 a 2 por 100,000 habitantes. Es de etiopatogenia autoinmune que afecta a los
nervios periféricos y provoca bloqueo de la conduccion nerviosa. Los criterios clinicos de diagndstico y criterios electrofi-
siolégicos son clave en el diagndstico, siendo el tratamiento la inmunoglobulina intravenosa. Se presenta el siguiente caso
clinico de una enfermedad crdnica, progresiva, poco diagnosticada y potencialmente tratable.
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Abstract

Multifocal motor neuropathy presents as a pure asymmetric multiple motor mononeuropathy of the upper extremities, with
atrophy. Prevalence of 0.2 to 2 per 100,000 inhabitants. It is of autoimmune etiopathogenesis affecting peripheral nerves,
causing nerve conduction block. Clinical diagnostic criteria and electrophysiological criteria are key in the diagnosis, being
the treatment intravenous immunoglobulin. The following clinical case of a chronic, progressive, underdiagnosed and poten-
tially treatable disease is presented.
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Introduccion

La neuropatia motora multifocal (NMM) es un trastorno
unico que se presenta como una mononeuropatia mul-
tiple motora pura asimétrica de las extremidades supe-
riores, de distribucién multifocal con atrofia a menudo
prominente’. Es una enfermedad rara, con una prevalen-
cia de 0.2 a 2 por 100,000 habitantes?®. La NMM afecta
mas comunmente a los hombres, con una proporcion
hombre: mujer de 2.7:1. La edad de aparicién oscila
entre los 20 y los 50 afos, con edad media de 40 afios®.
Es de etiopatogenia autoinmune que afecta a los nervios
periféricos, lo que provoca desmielinizacion, usualmente
con bloqueo de la conduccion nerviosa. Los mecanismos
fisiopatoldgicos que ocasionan bloqueo de la conduccion
son desmielinizacién focal, bloqueo de los canales de
sodio y potasio, e hiperpolarizaciéon de la membrana
axonal*,

Se reporta la presencia de anticuerpos inmunoglo-
bulina (Ig) M anti-GM1 en el 50% de los casos. La
mitad de los pacientes tienen anticuerpos anti-GM1,
que es un gangliésido que se expresa en el axolema
ganglionar, lo que sugiere un ataque mediado inmu-
nitariamente contra las moléculas ganglionares®. La
proteina GM1 se presenta en gran concentraciéon en
los nervios periféricos motores y, mas especifica-
mente, se ubica en los nodos de Ranvier, mientras
que en los nervios sensitivos no se presenta. Esta
proteina favorece y estabiliza los canales ionicos,
principalmente de sodio y potasio, y facilita asi la pro-
pagacion del potencial de accidn. La alteraciéon de
estos canales causa una disminucién del potencial de
accion®,

La caracteristica clinica principal es un déficit pura-
mente motor con distribucién multifocal y asimétrica de
nervios individuales, sin afectacion sensorial ni signos
evidentes de neurona motora superior®. El primer sin-
toma suele ser la debilidad distal de las extremidades
superiores, pero con preservacion de los flexores de
los dedos. El pie caido es el primer sintoma en un ter-
cio de los pacientes. La debilidad muscular a menudo
se ve exacerbada por el frio”. Después del inicio, algu-
nos pacientes experimentan un empeoramiento lento y
progresivo, y otros pueden tener deterioros graduales o
abruptos a medida que se afectan nuevos nervios moto-
res®. Las fasciculaciones y los calambres son prominen-
tes hasta en 40% de los pacientes, y ocasionalmente
generan hipertrofia muscular local®. Los reflejos tendi-
nosos profundos suelen estar reducidos en la extre-
midad afectada, pero también pueden ser normales.
Entre el 20 y 85% de los pacientes con NMM presentan
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seropositividad para el anticuerpo IgM anti-GM1'?, aun-
que la sensibilidad es baja y son detectables en una
proporcion de pacientes neuroldgicamente normales.

Los criterios clinicos de diagndstico para NMM pro-
puestos por la Federacion Europea de Sociedades de
Neurologia y la Sociedad de Nervios Periféricos son
debilidad sin pérdida sensorial, lento curso progresivo o
por pasos, afectaciéon asimétrica de dos 0 mas nervios
motores por mas de un mes y ausencia de signos de
neurona motora superior. La identificacion electrofisiolo-
gica del bloqueo de la conduccién motora es el criterio
clave en el diagndstico de NMM''. Otros paraclinicos
incluyen perfil inmunoldgico habitualmente normal, crea-
tinacinasa sin sugerencia de miopatia primaria'?, protei-
nas del liquido cefalorraquideo normales (66% de los
pacientes) o ligeramente aumentadas (hasta 0.8 g/l) en
el 33% de los casos'.

La NMM es un diagnostico importante que conside-
rar dado que existe un tratamiento disponible: la inmu-
noglobulina intravenosa (IGIV). La dosis inicial
administrada es 0.4 mg/kg por 5 dias consecutivos,
para un total de 2 g/kg". Es el tratamiento de primera
Iinea pero largo plazo puede volverse menos efectiva'®.
El manejo integral tiene como objetivo reducir el déficit
motor junto con el bloqueo de conduccidn y ralentizar
la degeneracion axonal en curso, sin embargo la mayo-
ria de los pacientes requieren de tratamiento de man-
tenimiento para prevenir el empeoramiento clinico.
A pesar de ello, una proporcidn significativa de pacien-
tes presenta progresion de la enfermedad con una
fuerza muscular reducida’.

Presentacion del caso

Paciente de sexo masculino que inicia en el 2015 con
monoparesia en miembro toracico derecho (MTD), asi
como parestesias en gluteos, los cuales fueron progre-
sivos: recibid tratamiento de rehabilitacion fisica durante
tres meses, sin mejoria. En 2018 la monoparesia en
brazo derecho limitaba las actividades diarias, presenta
atrofia en hombro derecho vy triceps, y parestesias en
miembros pélvicos de predominio izquierdo; el depar-
tamento de ortopedia reinicia fisioterapia durante seis
meses sin mejoria.

En 2021 comienza con paresia en miembros pélvicos
de predominio izquierdo, parestesias en dedos de mano
izquierda. En 2023 el servicio de neurologia descarta
compromiso de nervios craneales, destaca la marcada
atrofia hipotenar en mano derecha y fasciculaciones
(Fig. 1). Por Escala de Fuerza Muscular de Daniels:
MTD puntajes de 2-3/5; miembro toracico izquierdo
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Figura 1. Ay B: atrofia en ambas manos.

(MTI) puntajes 5/5. Reflejos miotendinosos: MTD bici-
pital, estilo radial y tricipital +/++++; miembro pélvico
derecho (MPD) patelar y aquiliano bilateral ++/++++;
MTI bicipital, estilo radial y tricipital ++/++++; miembro
pélvico izquierdo (MPI) patelar y aquiliano bilateral:
++/++++. Por lo anterior, en contexto de monoparesia
de del miembro tordcico derecho y sus signos de
denervacion son atribuidos al dafio en nervio axilar.
Pese a existir datos de radiculopatia lumbar, por la
disestesias e hipoestesias se consideré ademas neu-
ropatia sensitiva. La electromiografia de cuatro extre-
midades reporta bloqueo de conduccién mayores del
50% (nervios motores: mediano bilateral, musculocuta-
neo izquierdo, cubital derecho), afeccidn neuropatica
motor-axonal del musculocutaneo y axilar derecho.
Latencia de onda F prolongadas en cuatro extremida-
des sin atrapamiento de focal de nervios medianos (Fig.
2). Los laboratoriales se reportan sin alteraciones, inclu-
yendo perfil inmunoldgico y tiroideo, liquido cefalorra-
quideo normal (sin determinacion de anti-GM1) (Tabla 1).
Se diagnostica NMM, y se inicia tratamiento con Ig
0.4 mg/g durante cinco dias dosis total de 140 g, con
mejoria clinica a los dias de terminar tratamiento.

Discusion

La NMM es una patologia poco frecuente, cronica,
progresiva y con un importante impacto en la

Tabla 1. Resultados laboratoriales

Perfil inmunolégico

Anticuerpo anti-nucleares (ANA) (IFI)
Anticuerpo anti-ADN de doble cadena (dsADN)
Anticuerpo anti-SMITH

Anticuerpo anti-Ro (SS-A)

Panel viral

Negativo
Negativo
Negativo

Negativo

VIH

Serologia hepatitis C

Serologia hepatitis B

No reactivo
No reactivo

No reactivo

Liquido cefalorraquideo

Aspecto

Color

pH
Coagulabilidad
Leucocitos
Eritrocitos
Glucosa
Proteinas totales
Tinta china

Gram

Transparente
Incoloro
89.00
Negativo

0 cél/mm?

86 cél/mm3
127 mmol/l
42.40
Negativo

No se observa
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Figura 2. Electromiografia: nervio mediano izquierdo.

funcionalidad y calidad de vida del paciente. El patron de
debilidad sigue la distribucion de nervios individual-
mente y afecta mas comunmente a las extremidades
superiores distales. El diagndstico diferencial incluye
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria cro-
nica (PDIC), esclerosis lateral amiotrdfica, neuropatias
focales y radiculopatias, pero la clinica y el estudio elec-
trodiagnéstico son suficientes para determinar la etiolo-
gia, aun sin niveles de anticuerpos, e iniciar
oportunamente el tratamiento. El electrodiagndstico es
fundamental para el diagndstico y descartar afecciones
similares, como el sindrome de Guillain-Barré o la poli-
neuropatia inflamatoria desmielinizante crnica’®.

En comparacion con la neuropatia autoinmune mas
comun, la PDIC, la NMM es mas asimétrica y no evolu-
ciona hacia una debilidad generalizada tan rapidamente.
La neuropatia motora y sensorial desmielinizante adqui-
rida multifocal, una variante poco comun de PDIC similar
a la NMM, se distingue clinicamente y en estudios de
electrodiagnéstico por la afectacion sensorial™.

En este caso clinico que se presenta, pese un diagnds-
tico tardio, el haber recibido un ciclo con Ig provocd mejo-
ria clinica considerable. La aportacion radica en resaltar
la patologia como sospecha clinica de la enfermedad, y
por tanto su diagndstico oportuno para un manejo precoz
y multidisciplinario. Los afios sin tratamiento y la pérdida
axonal resultante son factores de mal prondstico’.

Conclusion

Este caso clinico se trata de un paciente de 50 afos con
cuadro de neuropatia multifocal predominantemente motora,
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con fasciculaciones y desarrollo de atrofia muscular. Aun
cuando el diagnostico fue tardio, la evidencia de tras-
tornos de la conduccidn nerviosa periférica de tipo
desmielinizante fue la piedra angular. En esta enfer-
medad muy rara, el conjunto del cuadro clinico y el
estudio electrofisioldgico son suficientes para estable-
cer el diagndstico, aun sin niveles de anticuerpos anti-
gangliésidos. El diagnostico tardio o erréneo no solo
suele empeorar la sintomatologia, sino que agrava las
secuelas.

Este paciente con debilidad muscular, ausencia de
signos piramidales, fasciculaciones y bloqueos de con-
duccién mayores del 50% presentd ademas una evo-
lucion favorable al manejo con Ig.
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