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Resumen.—La amiotrofia del musculo primer inter-
Gseo dorsal, en uno o0 ambos miembros superiores, 0 signo
de la doble tabaquera anatomica, con mucha frecuencia
plantea un reto diagnostico a clinico al ser un hallazgo
comun a varias causas posibles. Esta amiotrofia puede ser la
causa de consulta o ser un hallazgo realizado en un pacien-
te que consulta por otra causa, o bien aparecer en el curso
evolutivo de la enfermedad a tratamiento. En cualquiera de
edtas tres situaciones se trata de un signo clave para el diag-
noéstico y debe ser considerado juiciosamente en el con-
texto clinico de cada paciente, ya que de ésto dependen
también el prondstico y el tratamiento. Las causas mas evo-
cadas en la practica clinica cotidiana son la neuropatia del
nervio cubital, por atrapamiento o secundaria a un trauma-
tismo y la Esclerosis Lateral Amiotroéfica. Sn embargo deben
recordarse las otras causas posibles Una anamnesis breve
pero dirigida y una exploracion fisica somera son suficien-
tes para realizar el diagnostico topogréfico en la mayoria de
los casos y, con frecuencia, para realizar también el diag
nostico etiolégico. Una vez hecho el diagndstico clinico se
pueden seleccionar las pruebas complementarias que se es-
timen necesarias para confirmarlo o descartarlo. Lo razo-
nable es limitar el papel de las pruebas a esta funcion. La
electromiografia esta indicada en estos pacientes, asi como
la neuroimagen y, ocasionamente, otras técnicas como
biopsia y estudio genético. La amiotrofia del primer inter-
6seo dorsal puede estar originada en primera motoneuro-
na y via piramidal (es el de la atrofia por desuso, por
ejemplo), en segunda motoneurona (enfermedades de la
motoneurona, siringomielia, etc.), en las raices C8/T1 y el
plexo braquial, en el nervio cubital (neuropatia cubital focal
o difusa y polineuropatias), en trastornos de la unién neu-
romuscular (infrecuente) y en miopatias que interesan a la
musculatura distal (distrofia miotonica, etc.). Anamente,
han de tenerse en cuenta una miscelanea de situaciones aso-
ciadas a la amiotrofia del primer interéseo dorsal, como son
los casos en que concurren mas de una causa de las cita-
das, el raro sindrome infantil, autosomico dominante, de
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«amiotrofia de manos con sordera neurosensorial» y, por
ultimo, la desnutricion y la caquexia. B diagndstico clinico
puede demorarse en los casos complejos alin recurriendo
a las pruebas complementarias. En estos casos debe consi-
derarse a la evolucion clinica como un signo mas de la en-
fermedad.

Palabras clave: Amiotrofia. Primer interoseo dorsal.
Atrofia. Electromiografia. Nervio cubital.

DIAGNOSIS OF THE PATIENT WITH
AMYOTROPHY THE FIRST DORSAL
INTEROSSEOUS MUSCLE: BASED ON
15 CLINICAL CASES

Summary. —Amyotrophy of the first dorsal interosse-
ous muscle in one or both upper limbs or the sign of the
double anatomical snuffbox often poses a diagnostic cha-
llenge to the dlinician as it is a finding common to several
possible causes This amyotrophy can motivate a patient to
consult due to other causes, or it can appear in the cour-
se of the disease under treatment. In any of these 3 con-
ditions, it is a key sign for diagnosis and should be consi-
dered carefully in the clinical context of each patients, since
the prognosis and treatment also depend on this. The most
frequently referred to causes in the daily clinical practice
are the neuropathy of the cubital nerve, due to entrapment
or secondary to a traumatism and amyotrophic lateral scle-
rosis However, the other possible causes should be re-
membered. A short but directed anamnesis and a brief
physical examination are sufficient to perform the topo-
graphic diagnosis in most of the cases and often to also
perform the etiological diagnosis Once the clinical diagno-
sisis made, the complementary tests considered necessary
to werify or discard it can be selected. It is reasonable to
limit the role of the tests to this function. The electrom-
yography, as well as neuroimaging and sometimes other
techniques such as biopsy and genetic study, are indicated
in these patients The amyotrophy of the first dorsal inte-
rosseous muscle can originate in the first motor neuron and
pyramidal route (which is the case of atrophy due to lack
of use, for example), in the second motor neuron (dise-
ases of the motor neuron, syringomyelia, etc.), in the C8/T1
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roots and the brachial plexus, in the cubital nerve (focal or
diffuse cubital neuropathy and polyneuropathies), in neuro-
muscular union disorder (rare) and in myopathies that af-
fect the distal muscle (myotonic dystrophy, etc.). Finally, it
is necessary to consider the miscellaneous situations asso-
ciated to amyotrophy of the first dorsal interosseous mus-
cle, as are the cases in which there is more than one cause
of those mentioned, the rare dominant autosomal childho-
od syndrome of amyotrophy of the hands with neurosen-
sorial deafness, and finally, malnutrition and cachexia. The
clinical diagnosis can be delayed in complex cases, even
when complementary tests are used. In these cases, the cli-
nical evolution should be considered as one more sign of
the disease.

Key words: Amyotrophy. First dorsal interosseous
muscle. Atrophy. Electromyography. Cubital Nerve.

INTRODUCCION

La amiotrofia del musculo primer interéseo dorsa
(APID) o signo de la doble tabaquera anatémica, ya
sea en uno 0 en ambos miembros superiores, es un
reto diagndstico que con mucha frecuencia se le plan-
tea al dlinico. B interés de este signo radica en que
suele tener un significado relativamente benigno ya
que la causa mas frecuente es una lesion compresiva
del nervio cubital en el codo, que es tratable. También
tiene interés el hecho de que la APID constituye la
forma de presentacion de la Esclerosis Lateral Amio-
tréfica (H-A) en un 40% de los casos de esta enfer-
medad, aproximadamente (1). Sn embargo, tener en
cuenta solo a estas dos entidades clinicas ante una
APID es una actitud poco practica pues existen mas
causas posibles, como se vera mas adelante en la des-
cripcion y discusion de 15 casos clinicos

Como en todo diagndstico neuroldgico, es reco-
mendable hacer primero el diagndstico topografico y
posteriormente el etiolégico. Una breve anamnesis y
una somera exploracion fisica permiten hacer el diag-
nostico topografico y muchas veces el etiologico en la
mayoria de los casos La localizacion topogrdfica de la
causa de la APID puede encontrarse en las células pira-
midales de Betz (primera motoneurona en la corteza
motora), la via piramidal, las neuronas del asta ante-
rior medular (segunda motoneurona), el plexo bra-
quial (raices C8/T1, tronco inferior y cordon medial),
el tronco nervioso (nervio cubital), la unién neuro-
muscular y el muisculo (primer interéseo dorsal).

La APID puede ser la causa de consulta al médico,
o bien puede ser un hallazgo realizado por el clinico
en un paciente que consulta por otra causa. En cual-
quier acaba siendo un signo clave para el diag-
nostico, toda vez que se pondere dentro del contex-
to clinico y no aisadamente.

Los 15 casos clinicos que se exponen correspon-
den a 15 pacientes explorados en el laboratorio de
electromiografia. La causa de la indicacion de la elec-
tromiografia fue la propia presencia de la APID en al-
ounos casos, mientras que en otrosla APID fue un ha-
llazgp mas en un cuadro clinico mas complejo. En
otros, la APID aparecio tardiamente en el curso evo-
lutivo. En cualquier caso, la APID supone un hallazgo
fundamental para el diagnéstico, el pronostico y el tra-
tamiento. La redlizacion de una electromiografia esta
indicada en estos pacientes por su rapidez, tolerabili-
dad, bajo costo y por la importante informacion que
aporta La electromiografia no da el diagndstico, pero
las observaciones realizadas con esta prueba, s son
coherentes con la clinica, permiten confirmar o des-
cartar el mismo.

DIAGNOSTICO

B diagnostico de la APID se ordena segiin las posi-
bles localizaciones topogréficas de la noxa y s ilustra
con casos clinicos de pacientes atendidos en el labo-
ratorio de electromiografia, exponiéndose el proceso
l6gico sequido para llegar a diagnéstico en cada uno.

1. Primera motoneurona y via piramidal

Como es sabido, la amiotrofia es una de las carac-
teristicas propias de las paresias o plejias de segunda
motoneurona o periféricas (neuronas del asta anterior
medular) y este hecho es uno de los que permiten di-
ferenciar este tipo de paresias de las centrales o de
primera motoneurona (células piramidales gigantes, de
Betz, en la corteza motora). Sn embargpo, en estas Ul-
timas, es posible observar cierto grado de amiotrofia
en los miembros paréticos, ya sea por desuso o bien
por otras causas cuya discusion no es el objeto de
este articulo (2, 3).

Por tanto, es frecuente que pacientes que han su-
frido un accidente vascular cerebral (AVC) con pare-
sia o plejia de un miembro superior, presenten APID.
A pesar de un antecedente clinico bien definido, como
es el AVC, una excesiva amiotrofia puede plantear
dudas al clinico y mas s asienta en el musculo primer
inter6seo dorsal. Una electromiografia permite resol-
ver el problema ya que en las paresias centrales no se
observan anomalias con origen en el sistema nervio-
so periférico (no se observa actividad denervativa ni
anomalias en los estudios de conduccion por el ner-
vio cubital homolateral a la APID). De esta forma se
confirma la indemnidad de los axones periféricos y el
origen central del problema explicando asi la APID. En
ocasiones, en la electromiografia de un miembro pa-
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Fg 1.—AAD en el lado derecho en la que, a pesar de su
aparatasidad y su aparente distribucion aubital, se pudo confirmar
el desuso como agente patogenica

rético con origen central, s obtiene un trazado de
maximo esfuerzo que muestra disminucion de la su-
macién temporal de unidades motoras (4).

Este hallazgo, que es caracteristico de las paresias
centrales, no sempre se puede observar, por lo que,
por rega general, la confirmacion de una APID se-
cundaria a una paresia central, por ejemplo tras un
AVC, se redliza mediante un diagnostico clinico (y ra-
diologico) apoyado por una electromiografia que des-
carta lesion periférica

Otra forma en que la primera neurona motora
puede estar involucrada en la génesis de una APID es
en la atrofia por desuso secundaria a la inmovilizacion
forzada de un miembro o parte de éste. Esta es una s-
tuacion dlinica relativamente frecuente, asociada, por
ejemplo, a secciones trauméticas de tendones en el an
tebrazo. S el paciente envia una y otra vez 6rdenes mo-
toras a los musculos del antebrazo y mano y el miem-
bro no se mueve por falta de insercion tendinosa, acaba
por anular el envio de 6rdenes cesando asi la actividad
motora voluntariamente (a diferencia de los pacientes
con AVC) pero en ambos casos con origen de la fata
de ordenes en primera motoneurona En el del
AVC el cese de envio de 6rdenes motoras desde la mo-
toneurona cortical cesa por destruccion de la propia
neurona En el de la desinsercion tendinosa es el
paciente quien voluntariamente (aunque con mayor o
menor participacion de la conciencia) cesa el envio de
Ordenes desde las neuronas corticales por retroaccion
negptiva al no obtener respuesta motora

Una vez que el misculo deja de ser ejercitado con
regularidad comienza a reducir su masa para ahorrar
al resto del organismo la energia consumida en man-
tener en plenitud un organo en desuso.

Caso diinico 1: Muijer de 62 anhos que acudio a trata-
miento rehabilitador de su muieca derecha por frac-
tura de Colles dos anos antes Presentaba importante
retraccion tendinosa en mufieca que imposibilitaba la
movilizacion pasiva de la mano en los movimientos de
flexo-extension. También presentaba parkinsonismo y
neurosis depresiva. Presentaba APID con sospecha cli-
nica de amiotrofia por desuso que motivo su envio al
laboratorio de Neurofisiologia para confirmar o des-
cartar este diagndstico clinico mediante una electro-
miografia La exploracion electromiogréfica de emi-
nencia ténar, hipoténar y primer interéseo dorsal no
mostré anomalias Ademas, se descartd neuropatia
del mediano y del cubital. Este resultado fue compati-
ble con amiotrofia por desuso y permitié confirmar el
diagndstico dlinico (fig 1).

2. Segunda motoneurona

Algunas enfermedades que afectan a la segunda mo-
toneurona (motoneuronas del asta anterior medular)
pueden debutar con una APID o ser éste uno mas de
los signos encontrados. Este hecho puede producir
que una enfermedad de motoneurona aparente ser
una neuropatia del cubital o viceversa Otra posibili-
dad es que una enfermedad de motoneurona se diag
nostique precipitadamente como Esclerosis Lateral
Amiotréfica (HA), enfermedad de fatal prondstico,
para cuyo diagnostico se exigen unos estrictos crite-
rios clinicos y electromiogréaficos (5) que no siempre
se cumplen en los primeros estadios de esta enfer-
medad. Por este motivo, el diagndstico definitivo de
una enfermedad de motoneurona puede precisar de
un seguimiento evolutivo previo, que puede llegar a
prolongarse meses

Caso dinico 2: Mujer de 56 afos que acudio a tra-
tamiento rehabilitador por padecer una lumbocidtica
derecha aguda. Se redliz6 resonancia magnética lum-
bar que resulté ser normal. Se realizé electromiogra-
fia ya que presentaba pérdida progresiva de fuerza en
los cuatro miembros con amiotrofias en partes acras
incluyendo APID bilateral. En esta electromiografia se
observo actividad denervativa (fibrilaciones y ondas
positivas) en muisculos correspondientes a los territo-
rios L4/L5/S1 en ambos miembrosinferioresy en ambos
musculos primeros interéseos dorsales en miembros
superiores. En musculatura proximal de miembros su-
periores se observaron fasciculaciones. La amiotrofia,
en este estadio de la enfermedad, seguia un patron
seudopolineuritico desde el punto de vista clinico y
electromiogréfico, por lo que el neurélogo recomen-
do biopsia del nervio sura que fue informada como
normal. Un mes y medio después, todavia acudiendo
a tratamiento rehabilitador y bajo control por el neu-
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FAg 2—la gdfica muestra un potendal de unidad motara
aisado en el musculo tibial anterior izquierdo en el que deslaca
la pdlifasia y la larga duradion La duradidn abtenida es de 24,92
ms (unidad motara «gigante») auando e valar medio narmal para
la edad de la padente es de 14,9 ms (Kimura). Ede hallazgo
es aaraderistics, aunque no patognamadnico, de la HA

rologp, fue enviada para redlizarle una tercera elec-
tromiografia por progresivo empeoramiento de su es-
tado. En esta ocasién se aprecié una mayor pérdida de
fuerza en los cuatro miembros, ademas de disartriay
fasciculaciones en lengua por afectacion de neurona
motora bulbar, asi como piramidalismo (signo de Hoff-
man). La evolucién clinica y los hallazgos electromio-
gréficos (fig 2) permitieron confirmar el diagnostico
de HLA seudopolineuritica (6) en una paciente que de-
buté con una lumbocidtica y que evolucioné hacia la
pérdida progresiva de fuerza en los cuatro miembros
y APID bilateral.

Caso dinico 3: Mujer de 75 ahos que acudio a con-
sulta neurolégica por deterioro cognitivo. Presentaba
antecedente de pardlisis infantil a los 14 afos. Se ob-
servaba hipotrofia muscular con predominio en partes
acras de hemicuerpo izquierdo (APID). Los reflejos
eran normales y se quejaba de progresiva pérdida de
fuerza B diagnostico clinico, en lo que respecta a
cuadro motor, era de sindrome postpoliomielitico (7).
Se indicd exploracion electromiogréfica para confir-
mar este diagndstico. En la electromiografia se en-
contraron sighos heurdgenos cronicos en los muscu-
los afectados clinicamente, compatibles con afectacion
cronica de segunda motoneurona (trazados electro-
miogréficos de maxima contraccion smples y de am-
plitud aumentada, en este de 8 milivoltios; el ana-
lisis de unidades motoras revelo unidades de duracion
aumentada, en este caso, superior a 17 milisegundos).
Estos signos electromiogréficos, alin siendo caracte-
risticos de una enfermedad de motoneurona, no eran

tan acusados como los encontrados en una BA. Por
otro lado, la actividad denervativa observada era muy
ligera y solo aparecia en los musculos en los que cli-
nicamente se observaba mayor disminucion de fuerza
(cuadriceps izquierdo y cubital posterior izquierdo).
Se apreciaba también que los musculos tibial anterior
y gemelo interno izquierdos presentaban un alto
grado de fibrosis, que se detecto por la resistencia pe-
culiar de los tejidos a insertar el electrodo de aguja.
Estos hallazgos confirmaban el diagnostico inicial de
sindrome postpoliomielitico y explicaban la existencia
de la APID en este caso. H sequimiento de la pacien-
te durante los meses siguientes no obligd a modificar
este diagnodtico.

Caso dinico 4: Mujer de 50 afos que acudio a con
sulta neuroldgjca por disminucion progresiva de fuerza
en partes acras de los cuatro miembros, con pie caido
bilateral y APID bilateral. La fuerza estaba conservada
en la musculatura proximal. Los reflejos eran normales
y la sensibilidad estaba conservada En la exploracion
electromiografica se descarto polineuropatia sensitivo-
motora Los trazados musculares eran neurogenos en
la musculatura distal, con incremento de la polifasia,
aunque no se observaron unidades motoras gigantes
como en la BLA y otros procesos neurogenos intensos
y prolongados Estos hallazgos clinicos y electromio-
grdficos sugerian una amiotrofia espinal lentamente pro-
gresiva del adulto. Este diagnostico se confirmé en un
seguimiento evolutivo prolongado durante mas de 10
anos y explico la APID en este caso.

Caso dinico 5: Hombre de 30 afos que acudié a
consulta neurolégica por disminucion de fuerza en
ambas manos'y APID bilateral desde hacia varios afios
Fue enviado a laboratorio de Neurofisiologa para lo-
calizacion topogréfica de la lesion. Se observo que pre-
sentaba cuello corto y que la atrofia estaba limitada al
territorio C8/T1 bilateral. No presentaba alteraciones
sensitivas No presentaba disociacion termalgésica
pero la presentacion clinica era sugerente de siringo-
mielia En la electromiografia se demostro indemnidad
de la via sensitiva y se encontraron signos compatibles
con una acusada degeneracion walleriana de los axo-
nes motores que inervaban los musculos atrofiados
S sugirio la realizacion de una resonancia magnética
cervical que confirmo la sospecha clinica de siringo-
mielia y permitié explicar la APID en este caso.

Caso dinico 6: Hombre de 41 afos que acudia re-
gularmente a redlizar rehabilitacion para tratamiento
de las secuelas que padecia tras la fractura de la sépti-
ma vértebra cervical ocho afios antes, a consecuencia
de la cual sufria tetraplejia con nivel C8/T1. Presenta-
ba APID bilateral y fue enviado al laboratorio de Neu-
rofisiologia para identificar la naturaleza de la APID y
descartar un posible sindrome compresivo de ambos
nervios cubitales en los codos. Se observo que pre-
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sentaba hipoestesia a lo largp del dermatoma corres:
pondiente a los niveles radiculares C8/T1, no exclusiva-
mente en el territorio cuténeo inervado por el nervio
cubital (dedo 5.2, borde cubital del dedo 4.2 y emi-
nencia hipoténar); asimismo, presentaba atrofia de la
eminencia ténar en ambos lados (topograficamente
corresponde al nivel C8 o a nervio mediano) ademas
de la APID (topogréficamente nivel T1 o nervio cubi-
tal). La palpacion de los nervios cubitales en codos no
mostraba anomalias. Por tanto, la clinica sugeria atro-
fia en relacion con su mielopatia antigua conocida, con
afectacion de segunda motoneurona en el nivel del
traumatismo medular (atrofia C8/T1) y lesion de pri-
mera motoneurona por debajo de este nivel. La ex-
ploracion electromiogrédfica permitio confirmar esta
impresion clinica al demostrarse actividad dener vativa
muy abundante en los territorios C8/T1 de ambos
lados, explicandose asi la APID en este caso.

3. Plexo braquial

Las lesiones del plexo braquial se pueden producir
por traumatismos, procesos inflamatorios o sindro-
mes compresivos. La APID en relacion con una ple-
xopatia se produce por lesion de las raices nerviosas
cervicales C8/T1 o por lesion del tronco inferior o del
cordon medial.

3.A Ruices nerviosas cervicales C8/T1

Caso diinico 7: Hombre de 72 afios La causa de con-
aulta fue la presencia de amiotrofia en ambos miembros
superiores con APID bilateral (fig 3). Fue enviado por
su neurdlogo a Neurofisiologa para descartar HA.

Se trataba de un carpintero retirado. Presentaba el
antecedente de luxacion traumatica de hombro dere-
cho sufrida 21 ahos antes lo cual podria explicar la
atrofia del deltoides derecho ya que la luxacion del
hombro se asocia a lesiones del nervio circunflejo o
del plexo braquial con mucha frecuencia. Presentaba
también, como antecedente, una severa artrosis cer-
vical y sustitucion de ambas caderas por protesis La
amiotrofia de miembros superiores la presentaba
desde hacia mas de cinco anos, lo cual es poco fre-
cuente en la HA.

Ademas, presentaba hipoestesia en miembros su-
periores distribuida por los dermatomas C7/C8 en el
lado derecho y C6/C7/C8 en el lado izquierdo, lo cual
era incompatible con HLA. También presentaba cer-
vicobraquialgia bilateral con predominio en el lado
derecho. Este cuadro clinico hacia pensar en una ra-
diculopatia cervical cronica y severa, secundaria a su
artrosis. En la exploracion electromiogréfica se ob-

s
j f
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FAg 3—Amiotrofia del primer interéseo dorsal izquierdo en
padente afecto de uma severa radiculgpatia adnica C8/T1
bilateral que simulaba ELA inidl.

servaron sighos heurogenos cronicos muy acusados
en los territorios C8/T1 bilaterales que fueron com-
patibles con radiculopatia crénica a dichos niveles
Ademas, se demostro la evidencia de lesion del ner-
vio circunflejo derecho. Se realizaron nuevos contro-
les durante los meses siguientes, con idéntico resul-
tado, pudiéndose descartar HA definitivamente.

Caso dinico 8: Mujer de 74 afos, enviada al labora-
torio de Neurofisiologia por su traumatélogo por sos-
pecha de pardlisis del sdbado noche (pardisis aguda
del radial) por presentar desde hacia siete dias y de
forma aguda imposibilidad para realizar la flexion dor-
sal de la muneca derecha

La electromiografia de una paresia braquial de ori-
¢en periférico de una ssmana de evolucion puede
gportar informacion incompleta ya que la actividad de-
nervativa (potenciales de fibrilacion y ondas positivas)
que es la mejor evidencia electromiogréfica de que
existe axonotmesis, puede tardar en aparecer dos o
tres semanas desde el momento de la lesion, tiempo
necesario para que el musculo denervado se vuelva hi-
persensible a la acetil-colina circulante y de comienzo
la actividad de fibrilacion (8). De todas formas podria
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ser posible detectar un bloqueo de la conduccion por
el nervio y asi permitir localizar el lugar de la lesion
aunque luego fuese preciso readlizar controles poste-
riores para completar la informacion obtenida con la
electromiografia

En la exploracion fisica de la paciente se confirmo
la imposibilidad para la flexion dorsa de la muneca
(nervio radial) pero también se observé imposibilidad
para la abduccion del menique (nervio cubital) y para
la abduccion del pulgar (nervio mediano). Esta distri-
bucién topogréfica de los signos clinicos orientaba a
pensar en una plexopatia dado lo improbable que es
una lesion de los tres nervios sin un antecedente trau-
matico compatible. Interrogando a la paciente con in-
sistencia, ésta recordaba una caida, aparentemente
anodina, sufrida unas horas antes de empezar a notar
la debilidad. La caida fue sobre las rodillas y ambas pal-
mas de las manos Hay que afadir que no presentaba
sintomas sensitivos irritativos (parestesias) ni deficita-
rios (hipoestesia). H cuadro clinico era, en definitiva,
sugerente de una plexopatia braquial derecha baja (ni-
veles C8/T1) por estiramiento traumdtico de las rai-
ces cervicales C8/T1 en la caida referida. En concre-
to, dada la ausencia de sintomas sensitivos, se trataria
de un probable estiramiento de las raices ventrales
(motoras). Probablemente la paresia aparecio desde el
momento de la caida y quiza la paciente no fue cons-
ciente hasta pasadas unas horas. En una primera elec-
tromiografia se descartd neuropatia de los nerviosra-
dial, mediano y cubital y se comprobod la pobreza del
reclutamiento de unidades motoras en los musculos
paréticos No se observo actividad denervativa, como
se habia predicho.

Se recomendo resonancia magnética del plexo bra-
quia derecho que fue normal. A las tres ssmanas s
realizd un nuevo electromiograma encontrandose ya
abundante actividad denervativa distribuida por los te-
rritorios C8/T1 que permitioé confirmar el diagnostico
clinico. En este segundo control electromiografico ya
se observo la APID izquierda como «centinela» de su
plexopatia. La paciente recibié tratamiento rehabilita-
dor mejorando notablemente en los siguientes seis
meses en los que recuperd progresivamente la fuerza
perdida a la vez que se observo una paulatina recupe-
racion de la APID, coincidiendo en el tiempo con la de-
saparicion de la actividad denervativa y la aparicion de
la actividad reinervativa (unidades motoras polifasicas
inestables) observada en siguientes electromiografias.

3.B Tronco inferiar y cordon medial

Caso dinico 9: Hombre de 70 ahos que acudio a
consulta neurolégica por intenso dolor agudo en el
hombro izquierdo precedido una ssmana antes de una

intensa diarrea. H dolor se irradiaba hacia la regiéon es-
capular y cedi6 con rapidez en una ssmana. A conti-
nuacion comenzo a aparecer amiotrofia progresiva en
los territorios C5/C6 izquierdos (deltoides, biceps y
supinador largo) y C8/T1 derechos (APID) (fig 4). Al
cabo de un mes tuvo que ser intervenido quirtrgica-
mente al descubrirse una neoplasia en signa que fue
resecada A lo largo del afio siguiente sufrio otrostres
episodios de dolor similares a primero. B diagnosti-
co clinico fue de sindrome de Parsonage-Turner (neu-
ralga amiotréfica) (9). Un afio después del comienzo
de la clinica fue enviado al laboratorio de Neurofisio-
logia para evaluacion de su estado y también para des-
cartar HA ya que se observaron fasciculaciones en
deltoides derecho. En la exploracion electromiogra-
fica se encontrd actividad denervativa y signos de
pérdida de unidades motoras (trazados de maximo es-
fuerzo reducidos) en los musculos con atrofia (deltoi-
des, biceps y supinador largo en el lado izquierdo y
primer interoseo dorsal en el lado derecho) lo cual se
informé como compatible con el sindrome de Parso-
nage-Turner. B seguimiento del paciente no motivo el
cambio de este diagnostico.

4. Tronco nervioso (nervio cubital)

La APID es un hallazgo caracteristico de las lesio-
nes del nervio cubital (10), ya sean localizadas, por
seccién traumdatica o compresion, ya sean difusas en
polineuropatias 0 mononeuropatias mutiples en las
que se afectan otros nervios ademas del cubital. H an-
tecedente de un traumatismo del nervio cubital pre-
vio a la APID permite redlizar el diagnostico con faci-
lidad en estos casos y se confirma y valora mediante

FAg 4—AAD debida a newralgia amiotrdfica (sindrome de
Rarsonage-Turmey).
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una electromiografia En la APID debida a neuropatia
del cubital es crucial para el diagnostico identificar co-
rrectamente la circunscripcion de las parestesias o de
la hipoestesia al territorio sensitivo del nervio cubital
(dedo quinto y borde cubital del dedo cuarto y emi-
nencia hipoténar), asi como la palpacion del nervio en
el codo y el balance muscular. Asimismo, debe recor-
darse que en la compresion de la rama profunda (mo-
tora) del nervio cubital en la palma no aparecen alte-
raciones sensitivas

Caso dlinico 10: Hombre de 81 afos que padecia
Artritis Reumatoide (AR). Necesitaba silla de rue-
das desde hacia dos meses por debilidad progresi-
va. Presentaba APID bilateral. Su reumatélogo soli-
cité una electromiografia para intentar determinar
la naturaleza de esta debilidad y de la APID, asi
como para descartar ELA u otra causa que pudiera
explicar la APID. En la AR se puede producir APID
por varias causas: 1: Por la avanzada edad de mu-
chos de estos pacientes que, por tanto, presentan
musculatura hipotrofica por envejecimiento. 2: H
dolor articular provoca atrofia por desuso. 3: La
AR, al igual que otras enfermedades reumaticas con
patogenia autoinmune, puede cursar con miopatia
que puede incrementar la hipotrofia muscular. 4: La
amiotrofia puede estar producida por la presencia
de polineuropatia 0 mononeuritis multiple que fre-
cuentemente acompafa a estas enfermedades con
autoinmunidad (11). En el caso concreto de este pa-
ciente, la electromiografia (fig. 5 ) revelé una seve-
ra polineuropatia de predominio desmielinizante
que, sumada al desuso, permitia explicar su APID y
descartar otros procesos intercurrentes (incluida la
ELA).

Caso dlinico 11:Hombre de 69 afos, agricultor, que
presentaba dificultad para la marcha desde hacia dos
ahos, arreflexia, hipoestesia en guante y calcetin y
APID bilateral. Fue diagnosticado por su neurélogo
de polineuropatia y enviado a realizar una electro-
miografia para confirmarlo y descartar ELA y neuro-
patia motora multifocal con bloqueos muiltiples (12).
Esta ultima enfermedad es de descripcion relativa-
mente reciente, muy rara, con clinica similar a una
ELA de curso menos agresivo y con el especial inte-
rés de que puede responder al tratamiento. B pa-
ciente presentaba como antecedente de mayor inte-
rés carcinoma de préstata, enfermedad que, como
sucede con otras neoplasias, con mucha frecuencia
se asocia a polineuropatia desmielinizante o axonal
paraneoplasica (13). La electromiografia permitio
confirmar la existencia de una polineuropatia sensi-
tivo-motora, de predominio axonal y con mayor
afectacion de los miembros inferiores que de los su-
periores, asi como descartar ELA y neuropatia mo-
tora multifocal con bloqueos muiltiples (fig 6 ).

Caso dlinico 12: Hombre de 35 anos que sufrio sec-
cion traumética de los nervios mediano y cubital de-
rechos en brazo. En una primera exploracion electro-
miogréfica postraumédtica se confirmo que los nervios
no conducian a través de la zona de la lesion por lo
que se realiz6 intervencion quirurgica para suturar los
nervios por sus cabos libres. A los cinco meses de la
operacion, tras recibir tratamiento rehabilitador, se
observd mejoria clinica pues el paciente comenz6 a
realizar la pronacion de la mano (el musculo pronador
redondo, en el codo, esta inervado por el nervio me-
diano). Por este motivo fue enviado a Neurofisiologa
para valoracion de su estado. Antes de redlizar la elec-
tromiografia se observé APID, atrofia de eminencias
ténar e hipoténar y de la musculatura del antebrazo
lo que hacia poco probable que existiera reiner vacion.
La exploracion electromiogréfica demostré ausencia
de conduccion nerviosa a eminencia ténar, eminencia
hipoténar y al musculo pronador redondo. La explo-
racion electromiogréfica también permitio demostrar
que el paciente no estaba realizando la pronacion del
antebrazo. Lo que en realidad estaba haciendo era el
gro interno de todo el miembro superior mediante la
accion sinérgica de los rotadores internos (redondo
mayor, dorsal ancho, subescapular, pectoral mayor y
deltoides anterior) que asi suplian la acciéon de los
inactivos pronadores redondo y cuadrado.

Caso dinico 13: Hombre de 21 afios, cantero, que
consulté al traumatologo por APID bilateral. Fue diag-

COND MOTORA

FAg 5—Grdfica que muestra la regouesta motara del nervio
peraneal derecho. En la parte superior la resouesta abienida
estimulando en tabillo, que muesira latendia alargada (8,83 ms;
referenda: 5,5). En la parte inferior la respuesta obienica
estimulando en rodilla. Se puede absenar que el potendial esta
desinaronizado («digoerso») par desmielinizadion del nenvia La
velodidad de conduccidn motara es de 33 nv's (referendia: 45)
y par tanto enlentecida por la misma causa.
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COND MOTORA

Fg 6—Grafico que muesira los potendales evocados motares
abtenidos del nervio mediano derecho eslimulando en mufeca
(parte superiar) y en punto de Eb (parte inferiar) en los que
s abena ausenda de \ariadidn en la amplitud (alrededor de
12 mv en ambos casos) que descarta, anadida esta absenvacion

al resto de la explaradion eleciramiagrafica realizada, neurgpatia

nosticado de sindrome ocupacional con doble atrapa-
miento de ambos nervios cubitales en el cand de
Guyon y en el tunel cubital. Se liberaron quirurgica-
mente ambos nervios cubitales en mufecas y codos 'y
se paut6 tratamiento rehabilitador. Tras un afio de tra-
tamiento no presentaba mejoria por lo que se indico
una primera electromiografia para confirmar o des-
cartar la persistencia del atrapamiento de los nervios
y asi decidir o no una nueva intervencion quirdrgica
Dada la juventud del paciente, se dudaba que pudiera
padecer ya un sindrome ocupacional que produjera
una APID bilateral, aunque fuese cantero. Ademas, se
observo hipotrofia de eminencia ténar y arreflexia en
ambos miembros superiores. Se solicité al paciente
que descubriese sus pantorrillas observando que pre-
sentaba «piernas en patas de cigliefia». B diagnostico
clinico fue de enfermedad de Charcot-Marie-Tooth. La
exploracion electromiogréfica fue compatible con este
diagndéstico y ademas se descartd6 compresion de
ambos nervios cubitales en mufecas y codos S re-
comendo no reoperar al paciente.

5. Unién neuromuscular

En los trastornos de la union neuromuscular (mias-
tenia gravis, botulismo, etc.) puede llegar a observarse
APID en casos graves y de larga duracion. Este hallaz-
op dlinico es infrecuente y ademas de menor interésen
estos pacientes en los que domina el cuadro clinico
propio de su enfermedad. En cualquier caso, una elec-

tromiografia permite confirmar la existencia del tras-
torno de la unién neuromuscular (mediante electro-
miografia de fibra aidada) y descartar otros procesos

6. Musculo

La mayor parte de las miopatias mas frecuentes in-
teresan principalmente a la musculatura proximal. Sn
embargo, algunas miopatias afectan también, o sobre
todo, a musculatura distal. Por ejemplo: la enferme-
dad de Seinert (distrofia miotonica), que es relativa-
mente frecuente, a lo largo de su evolucion cursa con
amiotrofias de distribuciéon «neurégena» (APID). Por
otro lado, existen miopatias distales (hereditarias o
esporadicas), aunque son muy raras. B diagnostico de
estas enfermedades es clinico y se confirma con elec-
tromiografia, biopsia y estudio genético. Otra miopa-
tia que s manifiesta clinicamente por afectacion de
la musculatura distal es la miositis por cuerpos de in-
clusion, con hallazgos electromiograficos similares a
los de la polimiositis y que se confirma mediante
biopsia (14).

Caso dinico 14: Mujer de 56 aios con ptosis de mu-
chos afhos de evolucion que consulté a neurélogo por
empeoramiento progresivo de su ptosis aparicion de
disfagia y dificultad para la marcha. Acudio a Neurofi-
siologa con el diagnostico provisona de miopatia
oculofaringea. La paciente entré en el laboratorio de
electromiografia con marcha miopética y con «stepag-
oe». Se gprecio bradipsiquia y APID bilateral. Presen-
taba catarata izquierda. Se observo pelo enre-
gon prefrontal. B diagnéstico clinico mas probable
era el de enfermedad de Seinert. En la electromio-
grafia se detectaron signos miopaticos en musculatu-
ra facial y proximal de miembros superiores pero la
clave la dio la exploracion de la musculatura de las
manos (primer interéseo dorsal) en la que se obser-
varon descargas miotonicas que, aunque no son pa
tognomonicas de la enfermedad de Steinert, en un
contexto clinico tan definido permitieron confirmar el
diagnostico clinico mas probable.

7. Miscelanea

7.A Es necesario recordar que pueden concurrir va-
rias causas como responsables de la gparicion de la APID
(como va e cit6 a hablar de la AR). Por ejemplo: Un
paciente puede padecer simultaneamente un sindrome
del tunel cubital y una radiculopatia T1. En este
concreto, una electromiografia permite determinar la
gravedad de cada causa y su responsabilidad en la pro-
duccién de la APID.
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7.B Esta descrito un rarisimo sindrome, autosomi-
co dominante, conocido como «syndrome of muscle
wasting of hands and sensorioneural deafness» (15).
Afecta a nifos. Se detecta al nacer por amiotrofia bi-
lateral de la mano y a veces del antebrazo. La amio-
trofia es de predominio cubital. La patogenia es des
conocida y la electromiografia no muestra anomalias
Se asocia a hipoacusia neurosensorial que puede ser
unilateral.

7.C. por ultimo, hay que recordar que la causa de
la APID puede no encontrarse en el sistema nervioso
ni en el misculo sino en la hipotrofia asociada al en-
vejecimiento o a la desnutricion.

Caso dinico 15: Hombre de 65 afios, diagnosticado
de mieloma, con debilidad progresiva, que le imposi-
bilitaba la marcha y APID bilateral. Fue enviado a la-
boratorio de electromiografia para intentar explicar
este estado clinico. No se encontraron signos elec-
tromiograficos neurégenos ni miopaticos por lo que
se concluyd que su APID vy su debilidad estaban rela-
cionadas con la caquexia que presentaba en relacion
con su grave enfermedad.

CONCLUSIONES

En definitiva, el adecuado enfoque clinico del pa-
ciente con APID permite llegar a diagnostico, el pro-
nostico y el tratamiento tomando este signo clinico
como punto de partida en muchos casos. Destaca la
gran utilidad de la electromiografia como técnica diag-
nostica complementaria en este tipo de pacientes
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